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Ektodermal displazi: nadir gérilen ve tekrarlayan
ates nedeni

Ectodermal dysplasia: rare cause of relapsing fever
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Sayin Editor,

Ug aylik kiz olgu kilo alamama ve sik tekrarlayan yiiksek ates yakinmalari ile yatirildi.
Birinci derece kuzen olan anne ve babanin ilk ¢ocugu idi. Fizik muayenede diisiik viicut
agirhigi (3. persentil), ates yiksekligi (aksiller ates 38 C) vardi.

Dis gelisimi olmayan olgunun mikrognatisi mevcuttu. Gézlerde enoftalmi ve periorbital
hiperpigmentasyonu dikkati ¢cekmekteydi. Sag, kas, kirpik ince ve seyrek, deri kuru ve
kirigikti.

Bobrek, karaciger fonksiyon testleri ve elektrolit degerleri normal bulundu. Alinan kan,
idrar ve bogaz kiiltiirlerinde lireme olmadi. Immiinglobiilin degerleri normal smirlarda
saptand1. Anemi diginda patolojik laboratuar bulgusu yoktu.

Radyolojik incelemede dis kokleri hipoplazik, batin ultrasonografi ve akciger grafisi
bulgulart normaldi. Bu klinik ve laboratuar bulgulari ile ayirici tanida akut enfeksiyonlar
dislandi. Tipik yiliz gériiniimii, terlemesinin olmamasi ve dogdugundan beri tedavilere
yanit vermeyen ateslerinin olmasi nedeni ile olasi ektodermal displazi diistiniilerek deri
biyopsisi yapildi. Biyopsi ektodermal displazi ile uyumlu olarak degerlendirildi (Resim
1). Olgunun atesi semptomatik ve destekleyici tedavi ile kismen kontrol altina alindu.
Dermatoloji tarafindan vazelin, gliserin, metilprednisolon aseponat karigimli kremler
onerildi. Terlememe sorunu olan hasta sicaktan korunmasi dnerisi ile taburcu edildi.

Hipohidrotik-anhidrotik ektodermal displazi parsiyel ya da total ter bezleri yoklugu,
hipotrikoz ve hipodonti ile karakterizedir (1). Insidans1 100,000 dogumda birdir [1, 2].
Birgok olguda X’e bagh resesif gecis bildirilmekle birlikte otozomal dominant veya
resesif gecis de bildirilmistir. Yiiksek riskli gebeliklerde prenatal tani fotal deri biyopsisi
ile mimkin olabilmektedir [1, 3].

Ateslenmenin sebebi rudimenter ekrin tez bezleri yiiziinden terleme ile 1s1 kaybinin
saglanamamasidir [2]. Bu olgu, nadir gériilmesi nedeni ile tekrarlayan ates ile bagvuran
hastalarda ektodermal displazinin de hatirlanmasi amaciyla sunuldu.
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Resim 1. Olgunun klinik gérinima.
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