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LAMELLAR ICHTHYOSIS: İKİ OLGU SUNUMU

LAMELLAR ICHTHYOSIS: TWO CASE REPORTS

Mert Kafkas ŞAHİN1 Neşe AKAL2 Fatih ÖZNURHAN3

ÖZET

Ichthyosis, deri yüzeyinde kuru ve pullu balık derisi görünümü oluşumuna neden olan dermatolojik bir bozukluktur. Ichthyosis’ in doğumda
var olan (konjenital ichthyosis) ve doğum sonrası (vulgar ichthyosis) gelişebilen birçok alt çeşidi bulunmaktadır. Konjenital ichthyosis’ in bir
çeşidi olan lamellar ichthyosis, çoğunlukla otozomal resesif genetik geçişlidir ve hayat boyu devam eder. Hastalığın mekanizması tam olarak
bilinmemekle birlikte, çoğunlukla keratinosit transglutaminaz enziminden sorumlu TGM1 genindeki mutasyonların hastalarda patofizyolojik
olarak hızlanmış epidermal oluşuma neden olduğu belirlenmiştir. Bu olgu bildiriminde, lamellar ichthyosis’ li iki çocuk hastanın diş tedavileri
sırasında karşılaşılan problemler ve uygulamalar sunulmuştur.
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SUMMARY

Ichthyosis is a dermatological disorder which causes the formation of dry, fish-like scales on the skin's surface. Ichthyosis has many sub-varia-
ties which may develop at birth (congenital ichthyosis ) or after birth (vulgar ichthyosis). Lamellar ichthyosis, a variety of congenital ichthyosis,
has commonly autosomal recessive genetic transition and continues for lifelong. Despite the mechanism of the disease is not yet known, muta-
tions in the gene (TGM1) for keratinocyte transglutaminase has been identified most commonly causative reason for the patophysiologically ac-
celerated epidermal formation of these patients. In this case report; problems and applications of two children with lamellar ichthyosis during their
dental treatments were presented.
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GİRİŞ

Ichthyosisler derinin yaygın olarak kuru, kalın
ve pürtüklü balık derisi görünümü aldığı dermatolo-
jik bir hastalıktır. Bu durum keratinizasyonu sağla-
yan keratonisitlerin oluşumundaki anormallik ile
ilgilidir1,3,7,10

Ichthyosisler, primer (genetik) ve sekonder ol-
mak üzere iki grupta incelenir. Primer ichtyhyosis’in
değişik klinik, histopatolojik ve genetik bulguları
olan dört ana tipi bulunmaktadır. Ichthyosisler, ge-
netik mutasyon sonucu gelişir. Mutasyona uğramış
genler bir nesilden diğerine geçmekle birlikte ailede
sadece bir birey etkilenmiş olabilir, bu genler derinin
normal yaşam döngüsünü bozar. Sağlıklı bir insanda
deri hücrelerinin gelişimi, ölmesi ve atılımı fark edil-
mez. Ichthyosis’i olan hastalarda ise yeni hücre olu-
şumu eski hücrelerin atılım sürecinden daha hızlı
veya normal hızdadır. Her iki durum da deride kuru
bir görünüme neden olur. Farklı tip ichthyosislerin
bulguları farklı olmasına rağmen, genellikle deri ku-
ru, pürtüklü ve pulludur1,2,9,10,12,16.

Sekonder ichthyosis ise hodgkin, non hodgkin
lenfoma, mikozis fungoides, multipl myeloma, diğer
maligniteler, hipotroidi, sarkoidozis, lepra, AIDS,
kronik böbrek yetmezliği gibi hastalıklar ve nikoti-
nik asit, butirofenon gibi ilaçların alımını takiben ge-
lişebilmektedir1,4.

Ichthyosislerin bir çeşidi olan lamellar ichthyo-
sis, yaklaşık olarak 1/100.000-300.000 sıklıkta izle-
nir. Etnik kökene bağlı olmaksızın her iki cinsiyet
eşit oranda etkilenir. En önemli ayırıcı özelliği, bü-

tün deri yüzeyinde kalın hiperkeratotik pul pul soyul-
maların gözlenmesidir. Doğum esnasında birçok has-
ta sıkı, parlak bir zar ile doğar. Zar, 10-14 gün
arasında kıvrım bölgelerini de içerecek şekilde dere-
ce derece soyulur ve hastalarda büyük, koyu pullan-
malar gelişir. Bazı vakalarda alt göz kapağı aşağı
doğru sarkabilir (ectropion)4,5,8-10.

Literatürde ichthyosisli hastaların genel prob-
lemleriyle ilgili birçok makalenin yer aldığı görülür-
ken, bu hastaların diş tedavileri sırasında
karşılaştıkları problemler ve dikkat edilmesi gereken
hususlar hakkında bir bilgiye rastlanmamıştır. Sunu-
lan olgularda bu grup hastalarda diş ve ağız sağlığı
ile ilgili karşılaşılan sorunlar ve yapılan öneriler be-
lirtilmiştir.

Olgu 1

8 yaşındaki erkek hasta dişlerindeki çürüklerin
tedavisi için Gazi Üniversitesi Diş Hekimliği Fakül-
tesi Pedodonti Anabilim Dalı Kliniği’ne başvurdu.
Hastanın ailesinden alınan anamnezde doğumunun
gerçekleştiği Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi
Hastanesinde Lamellar Ichthyosis teşhisi konulduğu,
hastanın aynı üniversitenin Dermatoloji Anabilim
Dalı’nda periyodik kontrollere çağrıldığı ve gerekli
ilaçlarının temin edildiği öğrenildi.

Hastanın yapılan ağız dışı muayenesinde dudak
ve dudak çevresi mukozasının kuru ve pürtüklü iken,
el ve ayak derisinin aşırı kıvrımlı ve çatlak görü-
nümde olduğu gözlendi (Resim 1, 2). Radyografik
değerlendirme ve ağız içi muayene sonrası hastanın
85 no’lu dişinin apeksi etrafında yaygın enfeksiyon

Şahin MK, Akal N, Öznurhan F

GÜ Diş Hek Fak Derg
26(3): 177-180, 2009

178

Resim 1. Olgu 1’in ekstaoral görünümü. Resim 2. Olgu 1’in avuç içi görünümü.



ve apse, 64 ve 65 no’ lu dişlerinde derin çürükler tes-
pit edildi. Hasta ağzını yeterince ve uzun süre açama-
dığı için çalışmaya ara verilerek tedavinin birden çok
seansta yapılmasına karar verildi. Her seansta dişle-
rin tedavisine başlamadan önce, hastanın ağız çevre-
si özel kremler uygulanarak yumuşatıldı.

İlk seansta hastanın 85 no’lu dişi çekildi. İkinci
seansta 64 ve 65 no’lu dişlere kuafaj yapılarak kom-
pomerle restore edildi. Tedavi esnasında hastanın ref-
lektör ışığından etkilendiği görüldü ve doğal ışıkla
aydınlanan bir ortamda işlemlere devam edildi.
Üçüncü seansta hastanın 16, 26, 36 ve 46 no’lu diş-
lerine fissür sealent uygulandı. Son seansta ise, topi-
kal fluorid uygulaması yapılarak hastaya oral hijyen
eğitimi verildi ve rutin kontrollere çağrıldı.

Olgu 2

6 yaşındaki kız hasta dişlerindeki çürüklerin te-
davisi için Gazi Üniversitesi Diş Hekimliği Fakülte-
si Pedodonti Anabilim Dalı Kliniği’ne başvurdu.
Hastanın yapılan ağız dışı muayenesinde göz, dudak,
burun ve kulak çevresi mukozasının kuru, kıvrımlı ve
çatlak görünümde olduğu gözlendi (Resim 3).

Radyografik değerlendirme ve ağız içi muayene
sonrası hastanın 51, 52, 61 ve 62 no’ lu dişlerinin çe-
kimine, 53, 54, 55, 63, 64, 65, 73, 74, 75, 83, 84, 85
no’lu dişlerin ise derin dentin çürüğüne bağlı olarak
tedavi edilmesine karar verildi (Resim 4).

Hastanın ağız çevresi özel kremlerle yumuşatıl-
dıktan sonra tedavi işlemlerine başlandı. Hasta ağzı-
nı uzun süre açmakta zorluk çektiği için tedavi
seansları kısa tutuldu. Tedavi işlemleri reflektör ışığı
kullanılmadan yapıldı. Hastanın ilk seansta 51, 52,

61 ve 62 no’ lu dişleri çekildi; diğer seanslarda 53,
54, 55, 63, 64, 65, 73, 75, 83, 85 no’lu dişlerine kua-
faj yapılarak kompomerle restore edildi. Son seans-
ta ise 74 ve 84 no’ lu dişlere aşırı madde kaybından
dolayı paslanmaz çelik kuron uygulandı. Hastaya to-
pikal fluorid uygulaması yapılarak oral hijyen eğiti-
mi verildi ve rutin kontrollere çağrıldı.

TARTIŞMA

Şiddetli ichthyosisi olan hastalar, kalın ve kuru
kabuklanmaların vücut hareketleri esnasında ağrıya
neden olabileceğinden hareket kısıtlılığı, derideki sıy-
rıklar nedeniyle sistemik enfeksiyon riski ve görme,
duyma bozuklukları gibi problemlerle karşılaşabilir-
ler 3,6.

İchthyosis olgularında, kısa süreli tedavilerin
hastaların hayati öneme sahip su ve kalorinin kronik
kaybına neden olabileceği, bu durumun çocuğun bü-
yüme ve gelişimini olumsuz yönde etkileyeceği, has-
talığın kronik olduğu ve uzun dönem tedaviye
ihtiyacı olduğu bildirilmektedir 7,14,16. Sunulan olgu-
larda da, çocukların büyüme ve gelişimlerinin yaşıt-
larına göre daha küçük olduğu ve ailelerin bu
problemi ilettiği gözlendi.

Lamellar ichthyosisli çocuklarda, pullanmayı ve
kurumayı azaltarak deriyi yumuşatan, nemlendiren
ve soyulmasını sağlayan alfa-hidroksi asit ve üre te-
melli krem ve merhemler tedavide en önemli yardım-
cılardır6,8,10. Özellikle 2. Olguda derideki pullanma ve
kuruluğun daha şiddetli olduğu ve dudak ile dudak
çevresinde derin yarıkların varlığı gözlendi. Bu du-
rum, fırçalama sırasında rahatsızlık duyduğu için has-
tanın ağız hijyenini sağlamasını da etkilemişti.
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Resim 3. Olgu 2’nin ekstraoral görünümü Resim 4. Olgu 2 ’nin üst çene dişleri görünümü



Hastanın derin çürükler ve enfeksiyon nedeniyle tüm
dişlerinin tedavisi ya da çekimleri gerekiyordu. 1.
Olguda da yine çekim ve tedavi gerektiren dişleri bu-
lunmaktaydı. Her iki olgumuzda da görüldüğü gibi,
yeterli fırçalama yapamaması, diş hekimine gitmedi-
ği için koruyucu uygulamaların yapılmaması çocuk-
larda dişsel problemlere neden olmuştur.

Literatürde, topikal retinoidler, vitamin D3 tü-
revleri ve antioksidan N-asetilsistein’in topikal uygu-
laması hastalığın belirtilerini azaltan ve hastayı
rahatlatan uygulamalar olarak görülmektedir6,8,10. Bu
kremlerin özellikle diş fırçalama ve diş tedavileri ön-
cesinde uygulanması travma oluşma riskini azaltabi-
lir ve hasta rahatlatılabilir.

Daha şiddetli olgularda ise Vitamin A türevi asit-
retin, isotretinoin ve amonyumlaktat içerikli prepa-
ratlar ile bu tip hastalarda izlenebilen akne tedavisi
için çeşitli jeller dermatolog tavsiyesi ile kullanılabi-
lir 11,13,15.

Ichthyosisli hastaların diş ve çene yapılarını ilgi-
lendiren herhangi bir literatüre rastlanmamıştır. An-
cak bu grup hastaların diş tedavileri sırasında dikkat
edilmesi gereken özel uygulamalar vardır. Nadir rast-
lanan bir hasta grubu olmakla beraber, karşılaşıldı-
ğında bu uygulamaların diş hekimleri tarafından göz
önünde bulundurulması hasta ve hekim için yararlı
olacaktır.

Olgularımızda olduğu gibi, retina hassasiyeti ne-
deniyle hastaların diş tedavileri reflektör ışığı kulla-
nılmadan doğal ışıkla aydınlatılmış ortamlarda
yapılmalıdır. Dudak kenarları, ağız çevresi ve yüze
özel kremlerin uygulanması hem hasta hem de hekim
açısından çalışma kolaylığı getirecektir. Aksi takdir-
de, kuru olan dudak kenarları ve ağız çevresinde ka-
namalı çatlaklara yol açılabilir.

Hastanın ağız açmada güçlük çekmesi nedeniy-
le tedavi süreleri kısa tutulmalı ve işlemler seri bir şe-
kilde bitirilmelidir. Endodontik tedavi ve birden çok
restorasyon uygulanması gibi uzun sürebilecek işlem-
ler seanslara bölünerek yapılmalı ve çalışma süresi
uzun restoratif materyallerin kullanımından kaçınıl-
malıdır.

Hastalığın teşhisi ile birlikte erken dönemde der-
matologların ebeveynleri bir pedodontiste yönlendir-
mesi ile zamanında yapılacak flor ve fissür sealent

gibi koruyucu uygulamalar, oral hijyen eğitimi, dü-
zenli diş hekimi kontrolu bu bireylerin ağız ve diş
sağlığının kontrol altında tutulmasını sağlayacak ve
ileride ortaya çıkabilecek problemlerin önüne geçile-
bilecektir.
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