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KID SENDROMU* 
Kid syndrome 
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Ozet: KID sendromunun karakteristik ozellik/eri, 
keratit, iktiyozis ve norosensoryal sagtrltkttr. ikti
yozis. palmar ve plantar retikater keratodermi ile 
birlikte goraten follikater hiperkeratoz ve ince ku
ru skuamlar ieklinde gori.Uur. Vaski.Uarize keratit 
iiddetli a/maya meyillidir ve karluk ile sonw;lana
bilir. Norosens01yal sag1rl1k genellikle $iddetlidir. 
Hastallga yakalanan kiiilerde derinin tekrarlayan 
bakteriyel.jungal veya viral erifeksiyon/an gorule
bilir. Terleme azalmt§ veya kaybolmu; olabilir. Bu 
makalede nadir gorulen KID sendromlu bir olgu 
takdim edildi ve bu konudaki literatur gozden ge
ririldi. 

Anahtar Kelimeler: Keratit. lktiyozis, Sagtrlik 

KID (Keratitis, Ichthyosis, Deafness) sendromu ; 
keratit, iktiyosiform dermatit ve norosensoryal sa
grrhkla seyreden nadir bir hastahktrr. Bazt otorler 
hastahgm otozomal dominant ge<;i~li oldugunu 
bildirirken (1), bazt otofler ise otozomal resesif 
ge<;tigini bildirmektedirler (2). 

iktiyozisin konjenital oldugu durumlarda hayatm 
ilk haf tast boyunca yaygrn deskuamasyonla birlik
te eritrodermi olabilir (2). Bunu ytiz ve ekstremite
lerde hiperkeratotik plaklarm geli~mesi takip eder. 
Ttrnaklar tutulur, sa<;lar seyrektir ve terleme azal
mt~ltr (2). Sikatrisyel alopesi ile ttrnaklarda kahn
la~ma ve renk degi~ikligi gortilebilir (3). Sagtrhk 
konjenital ve norosensoryaldir (1-3). Fotofobi 
mevcuttur ve bunu vasktilarize keratit geli~imi ta
kip eder. Keratit ilerleyicidir ve ciddi gorme prob
lemlerine sebep olabilir (2-4). 1mmtin yetmezlikten 
dolayt <;ogu hastada derinin tekrarlayan bakteriyel, 
viral ve fungal enfeksiyonlan gortilebilir (1,3). 
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Summary: The characteristic features of KID 
syndrome are keratitis, ichthyosis and neurosen
sory deafness. Ichthyosis presents with fine dry 
scales and follicular hyperkeratozis associated 
with reticulate palmar and plantar keratoderma. 
The vascularizing keratitis tends to be severe and 
may result in blindness. Neurosensory deafness is 
usually severe. Affected individuals can have re
current bacterial ,fungal or viral infections of the 
skin. Sweating may be decreased or absent. A rare 
case with KID syndrome was presented in this ar
ticle and the literature reviewed. 
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Hastalann zekalan genelliklc normaldir (2,4). 01-
gulann baztlarmda komplikasyon olarak skuamoz 
hticreli karsinom bildirilmi§tir (1,3,4). Histopato
lojik olarak dUzensiz epidermal kalmla~ma ve fol
likiiler ltka<;lar gortiltir (1). 

Gtintimtize kadar literattirde KID sendro mlu yakla
~tk 40 olgu bildirilmi~tir ( 1 ). Boyle nadir rastlant
lan bir olgu da taraftmtzca tespit edilerek takdim 
edilmi~tir. 

OLGU SUNUMU 

Onaltt ya~mda kadm hasta (SP, protokol no: 
196629) dogdugundan beri ltim vticudunda kuru
luk, kepekli yaralar ve ka~mu ~ikayeti ile ba~vur
du. Aynca i~itme azhgt ve gozlerinde t~ tga kar~l 
hassasiyet oyktis ti de mevc uttu. Soyge<;mi~inde; 
anne, baba ve diger <;ocuklarda bu sendroma ait 
anamnez bulgusu yoktu. Sadece anne ve babada 
hafif derecede cilt kurulugundan bahsedilmektey
di. 

Hastanm yaptlan ilk dermatolojik muayenesinde; 
sa<;h deri normal gortintimdeyken sa<; ve kirpikler
de hafif derecede seyrelme mevcuttu. Ytizde, bo
yunda, gogtiste, strtta ve ekstremitelerin proksis-
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mal kiSlmlannda lameller tarzda skuamlar ve ycr 
yer hiperkeratoz mevcuttu (Resim 1). T1rnaklarda 
hafif derecede §ekil bozuklugu ile birlikte palmop
lantar keratodermi tespit edildi. 

Sistemik muayenede ate§ 36.7 °C, nab1z dakikada 
86, sistolik kan basmc1 120 mmHg ve diastolik kan 
basmc1 80 mmHg OlyUidti. Solunum sistemi, kardi
yovasktiler sistem, gastrointestinal sistem, genitoti
riner sistem ve noromuskuler sistem muayenelerin
de herhangi bir patoloji tespit edilmedi. 

Laboratuvar incelemelerinde; tam kan sayimi, id
rar, sedimentasyon, biyokimya, tiroid hormon dti
zeyleri, akciger grafisi, EEG (Eiektroensefalog
ram) ve BBT (Bilgisayarh beyin tomografisi) tet
kiklerinin sonuylar1 normal olarak degerlendirildi. 

Hastamn fotofobi §ikayeti sebebiyle Goz Hastahk
lan Klinigi'nden konstiltasyon istenildi. Yapilan 
goz muayenesi sonucunda bilateral punktie keratit 
ve ektropiyon saptand1. 

Hastamn i§itme azhg1 §ikayeti sebebiyle Kulak 
Burun Bogaz Klinigi'nden, soylenilenlere ge9 ve 
k1sa cevaplar vermesi sebebiyle de Psikiyatri Kli
nigi'nden konstiltasyon istenildi. 

Yap1lan i§itrne muayenesi sonucunda bilateral nt:i
rosensoryal i§itme azhg1 tespit edildi. Psikiyatrist
ler tarafmdan yap1lan IQ (Intelligence Quatient) 
testinde sozel IQ skoru 43, yapal IQ skoru 86 ola
rak saptand1. Hastamn sozel IQ skoru orta derece
de mental retardasyon olarak degerlendirildi. 

Tedavide sisternik olarak keratinizasyon anomali
lerinde kullamlan ve bir retinoik asit derivesi olan 
asitretin (neotigason) gtinde 25 mg dozunda bir ay 
stireyle uyguland1. Aynca 15 gtin boyunca haricen 
% 5'lik vazelin salisile uyguland1. Tedavi sonucun
da deri lezyonlannda belirgin derecede dtizelme 
saptand1. 
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Resim I. Hastanm sag aksillcr oolgcsindcki hipcrkerato
tik lezyonlar ve lameller tarzda skuam gorUlmektedir. 

TARTISMA 

KID sendromu; otozomal dominant veya resesif 
ge9tigi kabul edilen. keratit, iktiyozis ve norosen
soryal sag1rhkla karakterize bir hastahkt•r. Bu ana 
bulgularm yamnda daha az gortilen bulgular da bu
lunabilir (Displastik lirnaklar, eritem, hipohidrozis 
vs.). 

Sendromda iktiyozis konjenital oldugu i9in a§ag•
daki sendromlarla aymc1 tams• yapilmahdu: 

lktiyozis, mental retardasyon ve spastik paralizi ile 
karakterize Sjogren Larsson sendromu; polinorit, 
norosensoryal saguhk, iskelet anomalileri ve ikti
yozis ile karakterize Refsum sendromu; iktiyozis 
ve trichorexis invajinata ile karakterize iktiyozis li
nearis circumflexa; iktiyozis, mental retardasyon, 
nistagmus, norosensoryal saguhk, splenomegali ve 
mikrosefali ile karakterize Dorfman Chanarin 
sendromu; iktiyozis, femur ve humerus ktsahgi, 
lens opasiteleri ve ytiksek damak ile karakterize 
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condrodisplazia punctata; konjenital hemidisplazi, 
iktiyozis ve ekstremite defektleri ile karakterize 
CHILD sendromu; iktiyozis vulgaris, dolgun ya
naklar ve kas iskelet sistemi defektleri ile karakte
rize ICE sendromu; lameller iktiyozis. k1sa boy, hi
pogonadizm ve epilepsi ile karakterize RUD send
romu; iktiyozise benzer deri lezyonlan ve bu lez
yonlann keskin srn1rh eritemle ~evrelenmesi ile 
karakterize eritrokeratoderma variabilis ve eritema
toz lezyonlar, skuamlar, ataksi , nistagmus ve azal
mi~ refleksler ile karakterize genodermatoz enco
cardes. 

Bu sendromlar da goz oniinde bulundurularak ol
gunun degerlendirilmesi yap1ld1gmda; ana bulgu
lardan keratit, iktiyozis ve norosensoryal i~itme az
hgJ yanmda, k~ ve kirpiklerde azalma, ttmak bo
zukluklarJ ve palmoplantar hiperkeratozun da bir
likte olmas1 nedeniyle KID sendromu tams1 konul
du. Sozel IQ skorundaki dii~iikliigiin ise bilateral 
norosensoryal i~itme azhgma bagh olabilecegi dii
~tiniildii. 

Hastalann ~ogunda sistemik retinoidlere cevabm 
iyi olmadJgJ bildirilmektedir (1). Bizim olgumuzda 
ise giindc 25 mg dozunda uygulanan asitretin ile 
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bir ay sonunda iyi sonu~ ahnd1. Jdame olarak gUn
de 25 mg dozunda asitretin onerildi ve bir ay sonra 
kontrole ~agmld1. Ancak hasta kontrole gclmedigi 
i~in tedavinin etkinligi tam olarak degerlendirile
medi. 
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