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Bugiin yalniz cilde has bir hastalik olmaktan ziyade mubhtelif
konjenital arizalari da igine alan genig bir Syndrom seklinde kabul
edilen Incontinentia Pigmenti son yillarda iizerinde bilhassa duru-
lan bir rahatsizliktir.

Bu hastalig1 ayni yil iginde, birbirinden ayri isimlerle ug miiel-
lif birden ortaya koymuglardir. 1925 de Bloch Isvigie Dermato-
loji cemiyetine o zamana kadar tarifi yapilmamuig bir vak’a takdim
ederek buna «Incontinentia Pigmenti» adinin verilmesini teklif et-
ti. Aym: sene Bardach'in da aym klinik tabloyu gosteren bir
vak'ay1 «Bir yumurtadan olma ikizlerde sistematize Naevus tegek-
kiilii» adiyla negrettigini goriiyoruz. Miinich’de H. W. S iemens’-
in kabul ettigi bir tezde de «Nadir goriilen sistematik bir Dermatoz»
ismiyle ayni hastalhlstan bahsediliyordu. Bir sene sonra Naegeli
aynm sekil bir vak’ayr <Ailevi Chromatophor Naevus»> diye takdim
etti. Bundan sonra biitiln diinyada nesredilen vak’alar birbirlerini
takib ederek 1955 in ilk aylarinda vak’a sayist 80 i buldu. Bu has-
talik lizerine 1925 denberi yapilan nesriyatta en fazla tutunan ismin
«incontinentia Pigmenti» oldugu goriilmektedir.

Kitamura ve Hirako 1955 subatina kadar Japonya’da
30 vak’a gériildiigiinii yaziyorlar ki bu suretle bu hastaligin Japon-
yada diger memleketlere gore daha fazla raslandigini 6greniyoruz.

Tirkiye de nesredilmis ilk vak’a olan vak’amizi hastaligin biz-
de de bulundugunu gostermek, Diinya literatiiruindeki vak’a sayisi-
nt arttirmis olmak ve vak’amizdaki bazi hususiyetleri belirtmek icin
negrediyoruz :

*”*

Bn. A. G. 23 yasinda, Aksarayl, Talebe

Aile anemnezinde sbylemeye deger bir hastahk olmadigi gibi
aym sekil bir rahatsizlik da yok. Hastamiz 7 - 8 sene evveline ka-
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dar mutat ¢ocukluk hastaliklarindan bagka bir rahatsizlik gegir-
memis. 7-8 sene evvel, ddetlerinin bagladig1 devrelerde, kol ve ba-
caklarinda aglar yapacak tarzda yerlegen, deri seviyesini agan ka-
sintu bir takim kizartilar olmaya baglamig. Bu kizrtilar bir kag
hafta devam ettikten sonra bazan yer birakmadan bazan da sert-
lesip arduvaz renkli bir takim bi-gmantasyon]ar birakarak kaybo-
lurlarmig. Ik yillarda yalmz kollar ve bacaklara inhisar eden bu
belirtiler sonralar1 govdede de baglamis ve halen sirt, gogiis, boyun,
omuzda da, oluyor ve ayni sekilde seyrediyorlarmig, Yenj krizler
bilhassa adetlere yakin giinlerde basliyormusg.

Digarda karaciger preparatlari, Over hormonlari, kalsiyum ve
birka¢ ampul Neosalvarsan tatbik edilmigse de fayda vermemis.
Hasta 6/7/1955 de kilinigimize alind.

1,63 boy, 49 kgr. orta yapida bir hanum. I¢ organ ve asabi sistem
muayenelerinde gayritabiilik bulunmadi. Adetlerinin gayrimunta-
zam oldugunu sdylilyor. Kan muayenesi: Eryth. 4,300,000; Hgb.
%80; Lieuco. 6875 Formiil: Poly. %64, Stab. %2, Lymph. %30, Mono %
1, Eos %3. Sedimantasyon 1/2 saat sonra 2 mme., 1 saat sonra 4 mm.
Idrarda Aibiimin ve Seker yok. Kanda Wassermann ve Kahn reak-
tionlar1 menfi. Karaciger fonksiyon testleri normal.

Deri muayenesinde: Bas deri ve sagh derisinde soylemeye de-
ger bir sey yok. Sirtta (Sekil. 1) Interscapular bolgeye kadar bo-
yun alt yani ve alt thoracal ve lomber bélgelerde simetrik, yanlara
dogru gittikce genisleyen, deri seviyesini agmig, infiltre, menekge
veya arduvaz renkli agiar yapan pigmentasyonlar asikar olarak
goriliiyor. Baz1 yerlerde pigmantasyonun hemen cevresinde, bazi
bélgelerde ise mustakil olarak Urtica manzarasinda, deri seviyesi-
ni agmig, kirmizi, aglar yapan, infiltre kagmtili belirtiler var, Karin,
gogus ve boyun 6n yliziinde ayn: sekilde simetrik ve kismen de si-
metriye riayet etmeyen pigmanli ve urticali belirtiler mevcut. Kol
ve bacaklarin derilerinde halen bir sey goriilmiiyor. Hasta evvelce
buralarda da renklenmelerin bulundugunu fakat zamanla bunlarin si-
lindigini s6yliyor. Evvelce renkli olup hélen salim gériilen yerlerde
atrofi yok. 18/7/1954 tarihinde (hastanin ddetine 2-3 gin kala) omuz-
larda simetrik olarak aglar cizen, kirmizi,- kagintili, deri seviyesini ag-
mig urtkariyel belirtiler meydana geldi. Hastanin ifadesine gore biitiin
belirtiler bdyle baslar bir iki hafta icinde ya yer birakmadan kay-

bolur veya halen sirt, gogiis, karin ve boynunda oldugu gibi pig-
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mantasyonlar birakirmig; bu pigmantasyonlar da zamanla tama-
miyle kayboluyormus.

Hastanin el ici ve taban derilerinde, tirnaklarinda, disleri ve go-
ziinde hi¢ bir ariza yok. Koltuk alt: ve genital killanma da normal.
Biopsi: Epidermisin bazi bélgelerinde bariz akantoz mevcut.
Akantozik bolgeler altina rastlayan Basal hiicrelerde agikar pig-
ment artimi1 var. Korium’un pars papillare’sinde bol miktarda pig-

ment yiiklii olan Choromatophore hiicreler var, ayni hiicrelere pars
reticularis’in iist kisimlarinda da raslamiyor. Damarlarin cevrele-

rinde lenfo-histiositer hiicre infiltrasyonu ile birlikte bol miktarda
Chromatophore’lara raslaniyor; burada Eosinophile leucocyte’ler de

goriiliiyor. Korium’un ortalarinda 6dem ve gevseme hali gériluyor.
Burada yer yer hemorajiler de mevcut.

o
Vak’amiz lezyonlarin eritem veya urtikalar halinde baglamasi,
bu ilk belirtilerin kismen kaybolup kismen de biraz sertce, liche-
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noid bir hal almalari, pigmantasyon tesekkiilii ve bu pigmentasyo-
nun uzun zaman sonra kaybolmas: gibi klinik gériiniis ve Biopsideki
histolojik bulgular géz 6niine alininca Incontinentia Pigmenti’ye
tamamiyle uymaktadir. Literatiirde benzerleri olmakla beraber,
vak’amizin gimdiye kadar raslanmis olan ekseri vak’alara gore,
ozellik olarak ele alinabilecek bir kag¢ karakterini sirlayalim :

1 — Literatiirdeki ekseri vak’alarda lezyonlar dogumla bera-
ber, dogumdan hemen sonra veya siit gocuklugu devrinde baslarken
bizim vak’amizda lezyonlar 14-15 yasinda baglamaktadir. Kita-
mura ve Hirako’nun 1955 subatinda negrettikleri iki vak’a-
dan birinde belirtiler 10, digerinds 15 yaginda baglamislardir. Bu son
vak’ada da bizim vak’amiz gibi belirtiler ddetle beraber basglamistir.

2 — Hastamizda deriden baska her hangi bir organ veya organ
sisteminde suigekil tesbit edilememistir. Literatiirde bbyle vak’alar
da vardir.

3 — Lezyonlarin tazelendigi yeni krizlerin Adet zamanindan 2-3
glin evvel baglamasi.

4 — Lezyonlarin agikar gekilde simetrik bulunusu.
3k
ok

Incontinentia Pigmenti ekseriya kiz cocuklarinda raslanir. A.
Franschetti ve W. Jadassohn’un 1954 bagina kadar
‘literatiirden topladiklar: 76 vak’anin 73 ii kadin ve ancak 3 ii erkek-
ti. Kitamura, Fukushiro ve Miyabayashi’nin
1954 ortalarinda Japon literatiiriinden topladiklar: 21 hastanin hep-
si kizdi. Hastalik ekseri otorler tarafindan irsi olarak kabul edilir.
Cok defa dogumla beraber veya siitgocuklugu devrinde baglarsa da
daha sonralar: baglayan vak’alar da vardir. Ilk belirtiler Erythema,
Urtica, Papula, ‘Vesicula veya Bulla olabilir. Carney bu ilk belir-
tilerin /430 vak’ada Biilloz veya Vezikiiloz tabiatta oldugunu séylii-
yor. Bu devre birkac hafta veya ay devam ettikten sonra lezyonlar
lichenoid bir satha gosterir ve nihayet pigmentasyon meydana ge-
lir. Pigmentasyon daha ziyade linear bir manzara arz eder, bu hat-
lar birbirleriyle caprazlagarak retikiiler bir tablo meydana getirir-
ler. Pigmentasyonlar zamanla tamamiyle kaybolabildikleri gibi ba-
ki de kalabilirler. Pigmentasyonla beraber atrofilere raslandig: da
vardir.

240



Deri lezyonlari ile beraber merkezi sinir sistemine ait fonk-
siyonel bozukluklar, mental bozukluklar, diglerde suisekiller, sac-
larin geligmesinde gecikmeler ve alopesiler, gozde ekseriya suisekil
halindeki anomaliler, tirnak ve kalb ariza ve suigekilleri, keratoder-
mia palmaris et plantaris’ler de gériilur.

Franschetti ve W. Jadassohn kendivakalar ve
literatiirii iyice tetkik ederek son zamana kadar bir tek isim altin-
da toplanan hastalig iki ayr1 syndrom’a ayiriyor ve beher syndro-
mun karakterlerini goyle siraliyorlar : m

A-—Bloch—Sulzberger tipi: kardinal semptomlar:.

1 — Pigmanlagmamn piiskiirme olusu,

2 — Vak’asma gore oldukca degisik derecede olmakla beraber
cok kerre suigekil halinde raslanan g6z anomalileri.

3 — Dislerde anomaliler.
4 .— Pseudo-Pelad halinde alopesiler.

5 — Ekseriya kadinlarda raslanmas:.
6 — irsiyet rol oynarsa da bunun tesbiti cok defa zordur.

B — Dermatose pigmentaire réticulée (Franschetti-
Jadassohn) tipi:kardinal semptomlar::
1 — Retikiiler pigmentasyon,

9 __ Hastanin sicakta ruhl sikinti duymasi (ter bezleri fonk-
siyon azlig1),

3 — Dig anomalileri.

4 — Keratosis palmaris et plantaris.

5 — Her iki cinsde de raslanir.

6 — Dominan olarak irsidir.

Karsilagilan hastayr muhakkak bu tasnif icinde miitalda etmek
istersek valk’amizi pu smuflardan birisine sokmaya maalesef imkéan
yoktur. Kitamura ve Hirako ‘nun kendilerinin son iki
vak’alar icin de soyledikleri gibi «bizim vak’amiz da belki bu has-
taligin gayritam bir sekli belki de bu hastaliga cok yakin bagka bir
. hastaliktir. Her halde ilerde boyle vak’alar negredildikce durum
daha iyi aydinlanacak ve daha kati hiikiimlere varilabilecektir.»

*
* ok
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Incontinentia Pigmentinin Etiyoloji ve Patojenezi heniiz kat’i
olarak bilinmemekte fakat bu alanlarda bir ¢ok hipotezler ortaya
atilmis bulunmaktadir. Biz literatiirde rasladigimiz hipotezleri ol-
duklar: gibi zikredecegiz:

Etiyoloji: Bir kisun otérler Incontinentia Pigmenti'ye gé-
belik sirasinda meydana gelen viriitik bir hastalifin sebep olabile-
cegini ileri siirliyorlar. B e ¢ k e r pigmentasyonun, diger bir ta-
kim hastaliklarda oldugu gibi, bir iltihab neticesi meydana geldigini
soyliiyor. E p st e in buradaki durumun Epidermal bir anomali
oldugunu ve bunun genetik bir ig olmayip fétal hayatta tesekkiil
edecek bir suigekil bulunduguna inaniyor. Curth, Naegeli,
Sulzberger vesair bir kisim otorler ise bu hastaligin olusun-
da genetik bir tesirin muhakkak bulundugunu iddia ediyor ve iddi-
alarini gu delillerle kuvvenlendiriyorlar : 1 — Nadir istisnalarla has-
taligin kadinlar1 segmesi. Eger mesele yalmz dig tesir igi olsaydi ay-
ni tesir kadin ve erkekleri miisavi olarak zedeleyecekti. 2 — Diger
anomalilerin beraber bulunusu. 3 — Bir kisum vak’alarda heredite-
nin bizzat gosterilebilmesi. 4 — ‘Bugtine kadar viriis arastirmalari-
nin, az da olsa, daima menfi netice vermis olmas.

Patojenez: Touraine Incontinentia pigmenti’yi Ne-
vus gibi bir suigekil olarak kabul ediyor. Sulzberger bir
vak’ada; rontgenle sella turcica’da degisiklikler, menstruasyon bo-
zukluklar: ve bir memede hypoplasie gérdiigiinden Hypohyse’e bag-
I bir patogeneze inanmaktadir. Seidl-Mayer bir vak’ada
bobrek ustii bezi subst. mediillaris’inin olmadigin tesbit ettiginden
diger viladi suisekilleri de nazari itibare alarak erken embriyonal
devrede multipl embriyonal defekt tesekkiilii ihtimalini ileri siirii-
yor. Ube biil devresinde goriilen lokal ve genel eosiniphilie ve
kendisinin tesbit ettigi endarteritik degigmelere dayanarak allerjik
bir olus kabul etmektedir. Min or ve It o ’nun bu hastaligin
patojenezini izah icin hususi bir hypothse’leri vardir : Bu hastalar-
da deriyi sinirleyen sinirlerin sinirledikleri boélgeler normalde ol-
dugu gibi bir birleri icine gimeyip bélgeler arasina sikismug kal-
mig yerler vardir ve bu bélgeler derinin sinirlenme gekline uyarak
disa konkav goruniistedirler. Buralara yapilan banal tahrigler, iltiha-
bi reaksiyonlar ve pigmantasyonlar meydana getirmektedirler. Bu
araliklar vasomotor sinirlerin etrafdan buralara dogru ilerlemeleri
ile bir kac senede kompansatrik olarak sinirlendiklerinden bu suret-
le hastalik bu miiddet sonunda, buralarda, gecmektedir. Lezyonlarin
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V oigt sinir gizgilerinde sistematik bir sekilde dagiimalar, pig-
mentasyonlarin digar1 dogru konkav olarak bulunmas: ve pigmentli
bélgelerde Histamin urtikalarinin ani olarak tesekkiilii bu hipotezi
destekledikleri gibi bir ¢ok vak’alarda bir memenin daha az gelis-
mesi de asabi bozukluklara baglanabilir.

Patojenezin izahinda daha bir ka¢ hipotez varsa da onlar1 zik-
retmiyecegiz.

incontinentia Pigmenti’de pigment tesekkiiliiniin izahi igin de
eski ve yeni bir takim noktay: nazarlar varsa da biz onlar iizerinde
de durmayacagiz.

H {i1l4as a: Nadir bir hastalik olan Inconminentia Pigmenti’nin
kisaca tarihcesinden bahsedilmis ve Tiirkiye'de ilk defa raslanan
vak'a takdim edilerek hastanin hususiyetleri de tebariiz ettirildikten
sonra hastaligin klinigi {izerinde durulmus, literatiirde hastaligin
etiyoloji ve patojenezi hakkinda ileri siiriilen gorigler de hiilasatan
tekrarlanmigtir.
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