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ktiyoziform sendromlar arasında sınıflandırılan 
Netherton sendromu (NS), iktiyosis linearis 
sirkumfleksa (�LS) ve/veya kongenital iktiyozi-

iktiyoziform eritroderma, trikoreksis invaginata (T�) 
ve atopik bulgulardan olu�an bir dermatozdur.1-4 
Otozomal resesif kalıtılır ve 1/100 000 oranında 
görülür.1,5 

Olgu Sunumu 
56 ya�ında kadın hasta, vücudunda do�umdan 

itibaren olan, üzeri ince beyaz kabuklanma göste-
ren kızarıklıklar, saç ve ka�larında kırılma ve dö-

külme yakınmalarıyla poliklini�imize ba�vurdu. 
Hasta zaman zaman iyile�me dönemleri 
tanımlıyordu. Eritrodermi öyküsü olmayan olgu-
nun ailesinde benzer bulguları olan yoktu. 

Dermatolojik muayenede saçlarda, özellikle 
temporal bölgelerde belirgin olan, kuruluk ve kı-
rılma, bilateral ka�ların lateralinde dökülme (�ekil 
1), tüm vücutta yaygın polisiklik, çift kenarlı, 
eritemli ve skuamlı lezyonlar saptandı (�ekil 2). 
Di� ve tırnaklar ola�andı. 

Rutin kan ve idrar tetkik sonuçları normal olan 
olguda idrarda aminoasidüri saptanmadı. Total IgE 
düzeyi 208 IU/ml (N: 0-87 IU/ml) olup, normalden 
yüksekti. Yapılan IQ testi sonucu normal olarak 
de�erlendirildi. 

Saçın mikroskobik incelemesinde trikoreksis 
invaginata saptandı (�ekil 3). Gövdeden alınan deri 
biopsisi sonucu �LS ile uyumluydu (�ekil 4). 
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Özet 
�ktiyoziform sendromlar arasında sınıflandırılan Netherton 

sendromu, iktiyosis linearis sirkumfleksa ve/veya kongenital 
iktiyoziform eritroderma, trikoreksis invaginata ve atopik bulgulardan 
olu�an bir dermatozdur.  

Saçlarda kuruluk ve kırılma, bilateral ka�ların lateralinde dö-
külme, tüm vücutta yaygın polisiklik, çift kenarlı, eritemli ve skuamlı 
lezyonlar olan 56 ya�ında kadın hasta sunuyoruz. Gövdeden alınan 
deri biopsisi sonucu iktiyosis linearis sirkumfleksa ile uyumluydu. 
Saçın mikroskobik incelemesinde trikoreksis invaginata saptandı. 

Topikal kortikosteroid ve nemlendiricilerle sa�altımı ba�lanan 
hasta, hastalı�ın seyri konusunda bilgilendirilerek izleme alındı. 
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 Abstract 
Netherton’s syndrome, which is classified as an ichthyosiform 

syndrome, is a dermatose comprising ichthyosis linearis circumflexa 
and/or congenital ichthyosiform erythroderma, trichorrhexis invagi-
nata and atopic features. 

Here, we present a 56 year–old female who has polycyclic, ery-
thematous, double edged scaly lesions on her trunk and limbs as well 
as brittle hair and bilateral alopecia on the lateral part of her eyebrows. 
The microscopic examination of the hair shaft showed trichorrhexis 
invaginata. The histopathologic examination of the lesional skin 
biopsy is correlated with ichthyosis linearis circumflexa. 

We used topical steroids and emollients for the treatment of the 
skin lesions and informed the patient about the prognosis of her dis-
ease. 
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�ekil 4. Hiperkeratoz, parakeratoz tabakası altında spongioz 
ve vezikülopüstül olu�umu izlenen ve düzensiz akantoz 
gösteren epidermis (H&Ex120). 

Topikal kortikosteroid ve nemlendiricilerle 
sa�altımı ba�lanan hasta izleme alındı. 

Tartı�ma 
ILS ilk kez 1949’da Comel tarafından 

polisiklik, migratuar, çift kenarlı, eritemli yamalar-
la karakterize bir iktiyoz tipi olarak tanımlanmı�, 
ancak olgunun saçları hakkında yorum yapılma-
mı�tır.1,4,5 1958’de ise Netherton, generalize 
eritemli skuamlı dermatiti, paroksismal pruritusu 
ve sonradan trikoreksis invaginata olarak tanımla-
nan kıl �aftı defekti olan 11 ya�ında bir kız olgu 
bildirmi�tir.1,4 Daha sonra Greene ve Muller 1985 
yılında, o güne kadar yayınlanmı� olan 43 NS’lu 
olguyu incelemi�, 30 olguda �LS, 13 olguda ise 
iktiyoziform eritrodermanın baskın deri lezyonu 

oldu�unu, T�’nın tüm olgularda bulundu�unu ve 
hastaların 2/3’ünde de atopik bulgular oldu�unu 
saptamı�tır.6 

Tipik �LS lezyonu eritemli, hafif skuamlı 
anuler veya polisiklik, migratuar çift kenarlı yama-
lar �eklindedir. Olguların ço�unda lezyonlar peri-
yodik özellik gösterir, örne�in her ay ba�tan ba�la-
yarak a�a�ı do�ru ilerler, birkaç gün sürer ve göz-
den kaçabilir.1,4 Olgumuzun do�umdan itibaren 
ba�layan klinik bulguları ve zaman zaman iyile�me 
dönemleri göstermesi NS ile uyumluydu. Hastala-
rın bir kısmında görülen eritroderma ve geli�me 
gerili�i ise olgumuzda saptanmadı. Bazı olgularda 
mental retardasyon bildirilmesine kar�ın,3,4,7 has-
tamızın IQ testi sonucu normal sınırlardaydı. 

�ekil 1. Saçlarda kuruluk ve kırılma, ka�ların lateralinde  
dökülme. 

�ekil 2. Vücuttaki iktiyosis linearis sirkumfleksa lezyonları. 

 

�ekil 3. Trikoreksis invaginata. 
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NS’lu olgularda major kıl defekti trikoreksis 
invaginatadır, ancak saç geli�imi az oldu�u için 
infantil dönemde gözden kaçabilir.1,2 Bir çalı�ma-
da, kıl �aftının her milimetresindeki lezyon sayısı-
nın, ka�larda saçlardan on kat fazla oldu�u bildi-
rilmektedir. Aynı çalı�mada, NS tanısının atlanma-
ması için ku�kulanılan olgularda saç muayenesinin 
defalarca tekrarlanması gerekti�i, diagnostik 
lezyonların ka�larda daha fazla olması nedeniyle 
eritrodermik olgularda ka�ların incelenmesiyle er-
ken dönemde NS tanısı konabilece�i vurgulanmak-
tadır.8 Saçları ve ka�larında kırılma ve dökülme 
yakınması olan hastamızın saçının mikroskobik 
incelemesinde T� saptandı.  

NS’lu olguların ço�unda, kendisinde veya aile-
sinde atopi öyküsü vardır.1,6 Ancak iktiyozla birlikte 
gerçekten atopik ekzema olup olmadı�ı tartı�malı-
dır. Ka�ıntı, fleksuraların tutulması, remisyon dö-
nemleri olması ve IgE yüksekli�i atopik dermatiti 
desteklerken, klinik olarak ekzematöz olmaması ve 
ekzema sa�altımına yanıt vermemesi tersini dü�ün-
dürmektedir.1 Atopi öyküsü olmayan olgumuzda 
IgE yüksekli�i saptandı. 

Literatürde NS’lu iki erkek olguda kutanöz 
skuamöz hücreli karsinom, bir kadın olguda da 
vulva karsinomu bildirilmi�tir. Pyojenik ve viral 
infeksiyonlar da sıktır.1,7 

Histopatolojik bulgular, epidermal ve kıl �aftı 
maturasyonu ve keratinizasyonunda aralıklı durak-
lamalar oldu�unu göstermektedir. T� lezyonuna, kıl 
�aftı kortikal hücrelerindeki sülfidril gruplarının o 
bölgede disülfit ba�larına dönü�türülmesindeki bo-
zuklu�un neden oldu�u saptanmı�tır. ILS 
lezyonlarının migratuar özelli�ine de dermal 
inflamatuar hücrelerden sızan eksudanın neden ol-
du�u, bu eksudanın keratinositler tarafından sindiri-
lip fagosite edildi�i ve böylece keratinizasyonun 
engellendi�i dü�ünülmektedir.1 Netherton 
sendromlu 20 ailenin incelendi�i bir çalı�mada, 
Netherton sendromu geninin kromozom 5q32’de 
oldu�u bildirilmektedir.9 

Histopatolojik özellikler lezyonun tipi ve dö-
nemine göre de�i�ir. Hiperkeratoz, lezyonun geni�-
leyen kısmında parakeratoz ve granüler tabakada 

incelme saptanır. Eski �LS lezyonları ve yaygın 
skuamlı eritrodermalarda psoriasiform epidermal 
hiperplazi, papillomatoz ve perivasküler mikst 
inflamatuar infiltrat vardır.1 Spongioz, 
intraepidermal vezikülopüstül olu�umu saptanabi-
lir.1,10 Olgumuzda gövdeden alınan deri biopsi 
örne�inde hiperkeratoz ve parakeratoz tabakası 
altında spongioz ve vezikülopüstül olu�umu ve 
düzensiz akantoz saptandı, �LS ile uyumlu olarak 
de�erlendirildi. 

Klinik bulguların çe�itlili�i özellikle aile 
anamnezi olmayan olgularda tanıda gecikmeye 
neden olmaktadır. Yedi olgu ile yapılan bir çalı�-
mada tanı konma ya�ı 3 ila 22 arasında de�i�mekte 
olup, hastaların daha önce aldı�ı tanılar kongenital 
iktiyoziform eritroderma, eritrodermik ekzema, 
Leiner hastalı�ı, akrodermatitis enteropatika ve 
eritrokeratoderma olarak bildirilmi�tir.4 �nfantil 
dönemde ayırıcı tanıda eritrodermik atopik veya 
seboreik ekzema, nonbüllöz iktiyoziform 
eritroderma (NB�E), psoriasis, hiper IgE sendromu, 
immunyetmezlik durumları, çinko veya biotin 
yetmezli�i, protein metabolizma bozuklukları dü-
�ünülmelidir. Büyük çocuklar ve eri�kinde ise sık-
lıkla NB�E yanlı� tanısı konur. Atopik ekzema, 
stafilokoksik ha�lanmı� deri sendromu, pemfigus 
foliaseus ve eritrokeratoderma da akla gelmelidir.1 

Neonatal dönemde, e�er eritroderma, sistemik 
infeksiyon, hipernatremik dehidratasyon ve geli�-
me gerili�i varsa yo�un tıbbi ve nutrisyonel destek 
gerekir. Daha büyük olgularda düzenli nemlendiri-
ciler uygulanmalıdır.1 �LS’da topikal kortikos-
teroidler ve salisilik asid gibi keratolitik ajanların 
yararlı oldu�u bildirilmektedir.5 Bir ba�ka 
yakla�ım da topikal veya sistemik retinoik asid 
kullanımıdır. �leri ya�lardaki NS’lu olgularda, di-
�er iktiyozlarda genellikle yararlı olan retinoid 
sa�altımının yanıt vermedi�i, hatta terminal 
diferansiasyonu suprese ederek kötüle�meye neden 
oldu�u bildirilmi�tir.1,4,11 Ancak sistemik 
retinoidlerin yararlı oldu�unu savunan yayınlar da 
vardır.12-14 Klinik ve histopatolojik bulguların 
psoriasise benzemesi nedeniyle bir olguda PUVA 
denenmi� ve etkili oldu�u bildirilmi�tir.15 Ba�ka bir 
yayında ise PUVA’ya alternatif olarak bir olguda 
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topikal tacrolimus uygulanmı� ve iyile�me sa�lan-
dı�ını bildirilmi�tir.5 Topikal kortikosteroid ve 
nemlendiriciler ile sa�altıma ba�lanan hastamızda 
deri lezyonlarında düzelme saptandı.  

Genetik bir dermatoz olan Netherton sen-
dromunda sa�altım hayat boyu sürmektedir. Bu 
nedenle hasta ve ailesi hastalı�ın seyri yönünden 
bilgilendirilmeli, hasta sa�altımın etkinli�i ve yan 
etkileri açısından izlenmelidir. 
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