CHAPTER 21

ICHTIYOSIS (L85.0, @80.0, @80.1, Q80.2)

Osman GOKDENIZ'
Mehmet Yunus MEYDAN?

REMEMBER

Hereditary keratinization disorders and ichthyoses are characterized by desquamation discom-
pose accompanied by hyperkeratosis and/or scaling.

In all ichthyoses, the focal point of the abnormality is the stratum corneum layer of the skin.

Ichthyosis may occur as a result of increased stratum corneum formation (hyperproliferation) as
in epidermolytic hyperkeratosis, or as a result of abnormal expulsion of corneocytes as a result of
impaired adhesion of corneocytes (impaired adhesion) as in lamellar ichthyosis.

Desquamation, which is the most prominent feature of ichthyosis, occurs as a result of proteolytic
degradation of corneodesmosomes.

Ichthyosis can be congenital or acquired.

Genetic ichthyoses are grouped under two broad headings: Syndromic and non-syndromic.
Non-syndromic forms of ichthyosis are divided into four large groups in terms of clinical and
genetic characteristics.
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Clinical Pharmacology

» It has been reported that acquired ichthyo-
sis can be triggered by certain drugs. Drugs
such as hydroxyurea, statins, cimetidine,
nicotinic acid, and clofazimine may lead to
ichthyosis. Opinion from a clinical pharma-
cology specialist can be obtained when nec-
essary.
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BOLUM 20

IKTIYOZ (L85.0, @80.0, Q80.1, @80.2)

Osman GOKDENIZ'
Mehmet Yunus MEYDAN?

HATIRLA

Kalitsal keratinizasyon bozukluklar: ve iktiyozlar, hiperkeratoz ve/veya kepeklenmenin eslik etti-
¢gi deskuamasyon bozuklugu ile karakterizedir.

Biitiin iktiyozlarda anormalligin odak noktasi derinin stratum korneum tabakasidur.

Iktiyoz, epidermolitik hiperkeratozda oldugu gibi stratum korneum olusumunun artmast (hi-
perproliferasyon) ile veya lameller iktiyozisdeki gibi korneositlerin yapigma bozukluklar: (bozul-
mus adezyon) sonucu korneositlerin anormal atilmasi sonucu olusabilir.

Iktiyozlarin en belirgin 6zelligi olan deskuamasyon ise korneodesmozomlarin proteolitik degra-
dasyonu sonucu olusur.

Iktiyozlar dogumsal veya akkiz (=edinsel) olabilir.

Genetik Iktiyozlar sendromik ve sendromik olmayan olmak iizere iki biiyiik baglik altinda toplan-
maktadur. Iktiyozlarin sendromik olmayan formlari ise klinik ve genetik 6zellikleri bakimindan
dort biiyiik gruba ayrilirlar.

Iktiyozis vulgaris en sik goriilen tiptir ve otozomal dominant gecis gosterir.
Resesif X-bagl iktiyozis: sadece erkeklerde ortaya ¢ikar.

Keratinopatik iktiyozlar: otozomal dominant olarak kalitilir (en sik epidermolitik iktiyozis olmak
lizere)
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TGM1, SPINKS5 ve diger mutasyonlar he-
rediter iktiyozlar agisindan arastirilmalidir.

Ortopedi/Plastik Cerrahi

>  Genetik vakalara sindaktili eslik edebilmek-
tedir. Bu agidan gerekli cerrahi miidahele-
nin planlanmast igin ilgili uzmanlar tarafin-
dan degerlnendirme yapilmalidir.

Dis Hastaliklari

> Dental tutulumun tespiti ve miidahelesi ya-
pilmalidir. Ornegin Netherton sendromun-
da eritemli biill6z jinjival dokular izlenebilir.

Medikal Onkoloji

»  Eriskin donemde ortaya ¢ikan iktiyoz vaka-
larinda allta yatan maligniteler olasidir.

» Kaposi sarkomu, leiomyosarkom, karaciger,
meme, akciger ve prostat karsinomlar: ag1-
sindan hastalar taranmalidir.

Hematoloji

> Multip] myelom, Hodgkin hastaligi ve
Hodgkin olmayan lenfoma gibi hematolojik
malignitelerin edinsel iktiyoza sebep ola-
bilecegi gosterilmistir. Stiphe durumunda
hastalar hematoloji uzmani tarafindan de-
gerlendirilmelidir.

» Chanarin-Dorfman sendromunda, perife-
rik kan yaymasinda l6kositlerin sitoplazma-
sinda lipid vakuolleri tespit edilir. Bu lipid
vakuolleri tani i¢in oldukea yol gostericidir.

Enfeksiyon Hastaliklari

» Edinsel iktiyoza sebep olabilecek insan im-
miin yetmezlik viriisii (HIV) enfeksiyonu,
lepra yumusak deri enfeksiyonlari ve tiiber-
kiilloz agisindan hastalar sorgulanmali ve
degerlendirilmelidir.

iktiyoz (L85.0, Q80.0, Q80.1, Q80.2)

Endokrin ve Metabolizma
Hastaliklari

» Hastalar malniitrisyon ve malabsorbsiyon

agisindan incelenmelidir. Hiperparatiro-
idizm, hipotirodi ve hipopitiierizm akkiz
iktiyozis tablosuna yol agabilir. Bu yénden
tarama amaci ile hastalar endokrin ve me-
tabolizma hastaliklar1 uzmanina yoénlendi-

rilmelidir.

Nefroloji

» Kronik renak yetmezligin akkiz iktiyozun
bir nedeni oldugu bilinmektedir. Renal yet-
mezlik agisindan hastalar nefrolog tarafin-
dan degerlendirilmelidir.

Romatoloji

> Hastalar sistemik lupus eritematozus, sar-
koidoz ve dermatomiyozit agisindan deger-
lendirilmeli ve gerekirse ek tetkikler ile des-
teklenmelidir. Stiphe durumunda hastalar
romatoloji uzmanina danisilmalidir.

Klinik Farmakoloji

» Edinilmis iktiyozlarin ila¢ kullanimu ile te-
tiklenebilecegi bildirilmistir. Hidroksitire,
statinler, simetidin, nikotinik asit ve klofazi-
min gibi ilaglar bu tabloyu olusturabilir. Ge-
rektiginde klinik farmakoloji uzmanindan
goris alinabilir.
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