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ÖZET
Girifl: ‹ktiyoziform dermatozlar deri yüzeyinde afl›r› skuam birikimiyle karakterize bir grup
kal›tsal hastal›kt›r. Lameller iktiyoz otozomal resesif olarak aktar›lan bir iktiyoz türüdür.
Do¤umla birlikte bafllayan hastal›k zamanla klinik olarak daha belirgin hale gelir ve tüm
deri yüzeyini kaplayan gri-kahverengi skuamlar gözlenir. Ektropiyon, palmoplantar
hiperkeratoz, skatrisyel alopesi ve hipohidroz di¤er efllik eden bulgulard›r. Topikal olarak
nemlendiriciler, salisilik veya glikolik asit içeren keratolitikler kullan›l›r. Sistemik asitretin
kullan›m› ile semptomlar büyük ölçüde düzeltilebilir. 
Olgu Sunumu: Lameller iktiyoz tan›l› 5 yafl›nda k›z olgu sunulmaktad›r. Kollodyon membran
içinde do¤an hastada derideki skuamlar›n yan› s›ra ektropiyon, kulaklarda ve t›rnaklarda
deformiteler mevcuttu. Günde 10 mg asitretin ile oldukça iyi klinik düzelme elde edildi. 
Tart›flma: Lameller iktiyoz fliddetli bir iktiyoz formudur, topikal kullan›lan ilaçlar yetersiz
kalabilir. Sistemik asitretin tedavisi semptomlar› büyük ölçüde düzeltebilir ancak uzun
dönem kullan›mda geliflebilecek yan etkiler kullan›m› k›s›tlamaktad›r. (Güncel Pediatri
2009; 7: 154-7)
Anahtar kelimeler: Deri, genetik, lameller iktiyoz, asitretin 

SUMMARY
Introduction: Ichtyosiform dermatoses are a group of hereditary disorders characterized
by excessive scaling on the skin. Lamellar ichtyosis is an autosomal recessive disorder.
The clinical findings are seen at birth and become widespread and prominent in time;
gray-brown scales are seen all over the body. Emollients and keratolytics containing sal-
icylic acid or glycolic acid are used topically. Symptoms are improved significantly by
acitretin usage. 
Case Report: Here we present a 5-year-old girl with lamellar ichtyosis. She was born in
a collodion membrane. Besides the skin scales, ectropion and deformities of the nails
and ears were observed. Significant clinical improvement was seen with acitretin 
(10 mg/day) therapy. 
Conclusion: Lamellar ichtyosis is a severe form of ichtyosiform dermatoses and topical
agents may be insufficient. Systemic acitretin treatment improves the symptoms signifi-
cantly but long term side effects limit its usage. (Journal of Current Pediatrics 2009; 7: 154-7)
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Girifl

Lameller iktiyoz otozomal resesif olarak aktar›lan, na-
dir görülen bir genodermatozdur (1,2). Genetik çal›flma-
larda, %50-60 s›kl›kla 14q11.2 kromozomunda yerleflik
transglutaminaz 1 (TGM1) genindeki mutasyonlar sap-
tanm›flt›r. TGM1 mutasyonu sonucu epidermal bariyer
fonksiyonu bozulur, hücrelerin epidermisten transit geçifl
oran›n›n artmas› ile proliferatif hiperkeratoz geliflir (3).

Lameller iktiyozlu bebekler ço¤unlukla kollodyon
membran içinde do¤ar, bu membran 2-3 hafta içinde
deskuamasyonla ayr›l›r. Zamanla tüm vücudu kaplayan

5-15 mm boyutunda, gri-kahverengi dörtgen fleklinde, ke-
narlar›ndan serbest ortadan yap›fl›k skuamlarla karakte-
rizedir. Avuç içleri ve ayak tabanlar›nda hiperkeratoz ve
fissürler gözlenir. Saçl› deride kal›n stratum korneum saç
ç›k›fl›n› engelleyerek özellikle kenar k›s›mlarda skatrisyel
alopesiye neden olabilir. Hemen her zaman ektropiyon
bulunur ve önemli bir tan›sal belirtidir. Hiperkeratozun ter
bezi fonksiyonlar›n› etkilemesine ba¤l› olarak hipohidroz
ve s›cak intolerans› görülebilir. Histopatolojik inceleme-
lerde hafif ve orta derecede akantoz ile birlikte ortokera-
totik hiperkeratoz saptan›r. Tedavide topikal olarak üre,
salisilik asit, alfa hidroksi asit, propilen glikol, laktik asit



içeren krem ve losyonlar, topikal retinoidler, kalsipotriyol,
N-asetilsistein kullan›labilir. Sistemik retinoik asit tedavi-
si semptomlar› büyük ölçüde düzeltebilir ancak uzun dö-
nem kullan›m› sonucu geliflebilecek yan etkiler idame te-
davisinde kullan›m›n› k›s›tlamaktad›r (1-2,4).

Olgu Sunumu

Poliklini¤imize getirilen 5 yafl›ndaki k›z hastan›n, tüm
vücudunu kaplayan bir zarla do¤du¤u, zar döküldükten
sonra tüm vücutta kuruluk ve kabuklanma bafllad›¤› ve
gittikçe artt›¤› ö¤renildi. Hasta düzenli bir tedavi alma-
m›flt›. Ailede ve di¤er kardefllerinde benzer yak›nmas›
olan kimse yoktu. Anne ve baba aras›nda 2. derece ak-
raba evlili¤i mevcuttu. Hastan›n dermatolojik muayene-
sinde saçl› deride ve tüm gövdede yayg›n lameller tarz-
da yap›fl›k kahverengi skuamlar, avuç içi ve ayak taban-
lar›nda hiperkeratoz ve derin fissürler, el ve ayak t›rnak-
lar›nda distrofi, gözlerde ektropiyon ve kulaklarda defor-
mite mevcuttu (Resim 1, 2a, 2b). Histopatolojik inceleme-
de yüzeyde hiperkeratoz, folikül ostiumlar›nda keratin t›-
kaçlar, epidermiste granüler tabakada incelme ve akan-
toz izlendi. Hasta klinik ve histopatolojik bulgular ile la-
meller iktiyoz olarak de¤erlendirildi. Genel sistem
muayenesi, büyüme ve geliflmesi ola¤and›. Rutin hema-
tolojik ve biyokimyasal testleri, akci¤er grafisi, bat›n USG
normaldi. Efllik edebilecek nörolojik patoloji yönünden
istenilen pediatrik nöroloji konsultasyonunda hasta kra-
nial MR ile de¤erlendirildi ve patoloji saptanmad›.

Ektropiyon için göz hastal›klar› ve plastik cerrahi ve re-
konstrüksiyon (PCR) bölümlerinden konsültasyon istenil-
di. Göz hastal›klar› taraf›ndan kuruluk için tedavi önerildi.
PCR taraf›ndan hastaya operasyon planland›. Topikal ola-
rak olarak alfa hidroksi asitler içeren nemlendirici, saçl›
deriye keratolitik etkili flampuanlar ve asitretin 10 mg/gün
dozunda uyguland›. Alt› ayd›r bu tedavileri al›p poliklini¤i-
mizde takip edilen hastada tedavinin ilk aylar›nda belirgin
klinik düzelme kaydedildi (Resim 3,4). PCR taraf›ndan ek-
tropiyon için tedavinin 4. ay›nda operasyon yap›ld›.

Tart›flma

‹ktiyozlu hastalarda kozmetik problemlere ek olarak
pruritus, hiperkeratoz ve fissürler sonucu a¤r›, eklemlerde
hareket k›s›tl›l›¤›, özellikle parmak uçlar›nda his kayb›, hi-
pohidroz ve s›cak intolerans›, deride irritasyon ve enfeksi-
yonlarda artma gözlenebilir. Tedavide ana hedef, skuam-
lar›n ortadan kalkmas› ve çok fazla irritasyona sebep ol-
madan derideki kurulu¤u azaltmak olmal›d›r. Lameller ikti-
yoz üre, salisilik asit, alfa-hidroksi asitler, propilen glikol,

laktik asit ve di¤er nemlendiricilere k›smen yan›t verir (5).
Topikal olarak tazaroten, N-asetilsistein, liarazole ve kal-
sipotriol denenmifl ve çeflitli derecelerde baflar› oranlar›
elde edilmifltir (6-9). Epidermal bariyerin bozuk olmas›n-
dan dolay› emilim artaca¤›ndan topikal kullan›mda özellik-
le çocuklarda dikkat edilmelidir. Sistemik olarak etkili ola-
bilecek ajanlar retinoidler ve retinoik asit metabolizmas›n›
bloke edici ajanlard›r. Retinoidlerin keratolitik etkileri sku-
amlar›n at›lmas›n› sa¤lar, hücre farkl›laflmas›n› düzenle-
yerek fazla hiperkeratozu önler ve bu sayede normal ka-
l›nl›k ve fonksiyona sahip boynuzsu tabaka oluflmas›na
yard›mc› olur. ‹sotretinoin ve aromatik retinoik asitler (et-
retinat, asitretin) her tip iktiyozda baflar›yla kullan›lmakta-
d›r (10,11). Palmaplantar hiperkeratozun belirgin oldu¤u
hastalarda aromatik retinoidler daha etkili olmaktad›r.
Asitretin 0,5-1 mg/kg/gün dozunda yayg›n olarak kullan›l-
maktad›r. Klinik görünüm tedavinin ilk haftalar›nda düzel-
meye bafllar, tedavi kesildi¤inde semptomlar tekrarlar.
Uzun süreli kullan›m gerekti¤inden dozu olabildi¤ince dü-
flük tutmak gerekmektedir. Retinoik asitlerin blefarit ve
konjonktivit gibi yan etkileri olmas›na ra¤men ektropiyon-
lu hastalarda oldukça iyi tolere edilmekte, ayr›ca ektropiy-
on geliflimini de yavafllatabilmektedir (4). Retinoik asit me-
tabolizmas›n› bloke eden ajanlar dokularda endojen all-
trans-retinoik asit seviyesini artt›rarak etki gösterir. Liaro-
zolün 12 hafta süreyle günlük 300 mg kullan›m› ile yan et-
ki gözlenmeksizin klinik düzelme kaydedilmifltir (12). Ver-
faille ve ark., iktiyoz tan›l› 32 hastada 150 mg dozda liaro-
zol veya 25 mg dozda asitretin ile 12 haftal›k tedavi sonuç-
lar› karfl›laflt›rm›fl, tedavi etkinli¤ini istatiksel olarak eflit
bulunmufltur. Retinoik asite ba¤l› sistemik yan etkiler li-
arazol kullanan grupta daha az gözlenmifltir (13).

Retinoid tedavisi ile termoregülasyon da düzeltilebil-
mektedir. Haenssle ve ark., 42 yafl›ndaki lameller iktiyoz
tan›l› bir erkek hastada, oral asitretin tedavisi ile deri lez-
yonlar›ndaki düzelmenin yan› s›ra ter bezi fonksiyonlar›-
n›n da normale döndü¤ünü bildirmifltir (14). 

Retinoid kullan›m›na ba¤l› en s›k görülen yan etkiler
mukoza ve deride görülen yan etkilerdir. Bunun yan› s›ra
diffüz idyopatik hiperosteozis, kas a¤r›lar›, çocuklarda er-
ken epifiz kapanmas›, bafl a¤r›lar›, depresyon, hepatotok-
sisite, kan lipid seviyelerinde art›fl gibi yan etkiler görülebi-
lir. Sistemik retinoid kullan›m› teratojen oldu¤undan gebe-
likte kullan›m› kontrendikedir (15). Keratinizasyon bozuklu-
¤u nedeniyle etretinat ve asitretin alan 23 hastan›n 25 y›ll›k
geriye dönük incelemesinde toplam 23,7 y›la kadar retino-
ik asit kullan›ld›¤› gözlenmifl, hastalar›n kan lipidlerinde
artma, karaci¤er enzimlerinde artma, 1 hastada diffüz id-
yopatik hiperosteozis, 1 bayan hastada 2 erken spontan
abortus haricinde yan etki gözlenmemifltir (16).
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Çocuklarda asitretin kullan›m› osteoporoz, periosteal
kopma, uzun kemiklerde incelme ve epifizlerin erken ka-
panmas› gibi iskelet anomalilerine sebep olabilir. ‹skelet
problemleri ortaya ç›kan hastalar›n bazal radyolojik ince-
lemeleri ve kemik ölçümlerinin yap›lmas› gerekmektedir.
Buradaki en önemli etki olan epifizlerin erken kapanmas›
ve büyümede gecikme olas›l›¤› bir çal›flmada rapor edil-
mesine ra¤men uzun süreli retinoik asit alan 61 çocukta
doz 1 mg/kg’dan fazla yükseltilmedi¤inde 9-28 ayl›k takipte
belirgin iskelet hasar› gözlenmedi¤i bildirilmifltir. Asitretin
çocuklarda faydal› bir tedavi ajan›d›r ve di¤er retinoik asit-
lere k›yasla yan etki aç›s›ndan daha güvenlidir (17). 
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Resim 2b. Alt ekstremitelerde lameller skuamlar

Resim 2a. Gövde ve üst ekstremitelerde skuamlar

Resim 1. Saçl› deride ve yüzde yap›fl›k, kal›n skuamlar, ektropiyon
ve kulaklarda deformasyon

Resim 4. Tedavinin 6. ay›nda gövde ve üst ekstremitelerde skuam-
larda belirgin azalma

Resim 3. Asitretin ile tedavinin 6. ay›nda skuamlarda belirgin azal-
ma. Sa¤ göz ektropiyon aç›s›ndan opere edildi
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