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Özet

Kindler Sendromu

Kindler sendromu (KS), doğumdan itibaren görülmeye başlayan
akral bül oluşumu ve fotosensitiviteyi, progresif  poikiloderma
ve deri atrofisinin izlediği, nadir görülen genetik bir hastalıktır.
Daha önceden hiç tanı almamış 39 yaşındaki erkek hasta kliniği-
mize güneş duyarlılığı, yüz ve boyundaki renk değişikliği ve elle-
rindeki deri incelmesi şikayetleri ile başvurdu. Ayrıntılı
incelemede parmak aralarında perdelenme, yutmada güçlük, diş
çürükleri ve diş etlerinde kanama olduğu görüldü. Klinik ve hi-
stopatolojik inceleme bulgularına dayanarak olguya KS tanısı ko-
nuldu. Geç tanı alan olgumuz nadir görülmesi nedeniyle
sunulmuştur.
Anahtar Kelimeler: Fotosensitivite, Kindler sendromu, poiki-
loderma

Abstract

Kindler Syndrome

Kindler syndrome (KS) is a rare genetic disease which acral blis-
tering and photosensitivity were seen from birth, followed by
progressive poikiloderma and skin atrophy. Previously undiag-
nosed 39-year-old male patient presented to our clinic because
of  photosensitivity, discoloration of  the face and neck and skin
fragility in hands. In detailed examination, webbing of  the fingers
and toes, difficulty in swallowing, dental caries and bleeding in
gums was observed. Patient was diagnosed with KS according
to clinical and histopathological findings. Our late diagnosed case
is presented because of  its rarity. 
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Giriş

Kindler sendromu (KS), doğumdan itibaren görül-
meye başlayan akral bül oluşumu ve fotosensitivi-
teyi, zamanla progresif  poikiloderma ve deri
atrofisinin izlediği, nadir görülen genetik bir hasta-
lıktır. KS bazal keratinositlerdeki aktin hücre iske-
letinin ekstrasellüler matrikse adezyonunu
gerçekleştiren kindlin-1 proteinini kodlayan KIND-
1 genindeki mutasyon sonucu gelişmektedir (1). Bu-
rada 39 yaşında tanı konulan KS’li bir olgu
sunulmaktadır. 

Olgu

Otuz dokuz yaşında erkek hasta güneş duyarlılığı, yüz ve
boyundaki renk değişikliği, ellerindeki deri incelmesi şika-
yetleri ile polikliniğimize başvurdu. Hastanın öyküsünden
çocukluktan itibaren güneşe karşı hassasiyetinin olduğu ve
özellikle güneş gören alanlarda içi sıvı dolu kabarcıklar ge-

liştiği öğrenildi. Ayrıca tırnaklarda kırılma, parmak uçla-
rında incelme, ağzını açmada zorluk, yutma güçlüğü ve diş
etlerinde kanama yakınmaları mevcuttu. Anne ve babası
teyze çocukları olan hastanın kız kardeşinde ve anne tara-
fından üçüncü derece bir akrabasında da benzer şikayetler
oluyormuş (Şekil 1). Hastanın dermatolojik muayenesinde
yüz, boyun, kulaklar, el ve ayak sırtlarında daha belirgin
olmak üzere tüm vücut derisinde telenjiektaziler, eritem ve
atrofi ile karakterize polikilodermik görünüm, göz kapak-
larında ektropiyon, tırnaklarda distrofik değişiklikler ve par-
mak aralarında perdelenme izlendi (Resim 1). Laboratuvar
tetkiklerinde tam kan ve rutin biyokimya değerleri normal
sınırlarda olup ANA, ANTİ-DNA antikorları negatif  bu-
lundu. Diş hekimliği konsültasyonunda periodontit sap-
tandı. Deri biyopsi örneklerinin histopatolojik ve
immünfloresan incelemesinde yüzeyde ince bir hiperkera-
tozisin bulunduğu epidermiste hafif  derecede atrofi, bazal
tabakada vakuoler dejenerasyon, dermiste fibrozis, seyrek
melanofajlar, perivasküler lenfositik hücre infiltrasyonu ve
dilate damar yapıları izlendi. Direkt immünfloresan incele-
mede IgG, IgA, IgM, kompleman C3 ve fibrinojen negatif
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idi. Bu klinik ve histopatolojik bulgulara dayanılarak olguya
KS tanısı konuldu.

Tartışma

Kindler sendromu ilk kez 1954 yılında Theresa
Kindler tarafından 14 yaşında bir kız çocuğunda ye-
nidoğan döneminden itibaren akral bül ve ilerleyici
poikiloderma gelişimi olarak tanımlanmıştır (2).
KS’de yenidoğan ve erken çocukluk döneminde
akral bül oluşumu görülmekte iken daha sonraki yıl-
larda poikiloderma ortaya çıkmaktadır (3). Hasta-
larda sıklıkla el ve ayak parmaklarında sindaktili
görülmektedir (4). Güneşe maruz kalmayan yer-
lerde de poikilodermanın meydana gelmesi, hasta-
lığın gelişiminde sadece ultraviyole hasarının rol
oynamadığını ortaya koymaktadır (5). Bizim olgu-
muzda da çocuklukta fotosensitivite ve akral bölge-
lerde bül çıkışı olurken daha sonraki yıllarda
poikiloderma belirgin hale gelmiş. Ayrıca hastanın
tüm parmak aralarında perdelenme olması da tanıya
yardımcı olan bir bulgu idi. 

Kindler sendromuna neden olan moleküler patoloji
son yıllarda ortaya konmuştur. Genetik defekt 20.
kromozomun kısa kolundaki KIND-1 genindedir
ve bu gen kindlin-1 proteinini kodlamaktadır. Kin-
dlin-1 proteini ise aktin cytoskeleton’u ekstrasellüler
matrikse bağlar. KS aktin-ekstrasellüler matriks bağ-
lantısındaki defekt sonucu oluştuğu tespit edilen ge-
nodermatozların ilkidir (1). KS otozomal resesif
geçiş gösterir (2). Herhangi bir hastalığı bulunmayan
anne ve babası akraba olan hastamızın kız karde-
şinde ve üçüncü dereceden bir yakınında daha şika-

yetlerin olması da hastamızda otozomal resesif
geçiş düşündürmüştür.

Kindler sendromunun tanısında majör ve minör
tanı kriterleri tanımlanmıştır (5, 6). Major kriterler;
çocuklukta akral bül oluşumu, ilerleyici poikilo-
derma, el ve ayak sırtında daha belirgin olmak üzere
deri atrofisi, artmış fotosensitivite ve gingival frajilite
iken minör kriterler; sindaktili ve mukozal alanlarda
stenoz olarak belirtilmektedir. Bunlara ek olarak
hastalarda ektropiyon, tırnak bozuklukları, palmop-
lantar keratoderma, periodontitis, diş çürükleri, du-
daklarda lökokeratoz, yassı hücreli karsinom,
psödoainhum, anhidroz, hipohidroz ve iskelet ano-
malileri görülebilmektedir. Dört majör kriter varlı-
ğında klinik olarak KS tanısı konulabileceği
bildirilmektedir (6, 7). Bizim olgumuzda majör ve
minör kriter kriterlerin hepsi bulunurken ek olarak
ektropiyon, tırnak bozuklukları ve periodontitis
eşlik etmekteydi. Bu bulgularla hastamıza klinik ola-
rak KS tanısı konuldu. 

Kindler sendromunun histopatolojik özellikleri poi-
kiloderma ile benzer olup, epidermal atrofi, bazal
hücre vakuolizasyonu ve üst dermiste hafif  lenfo-
sitik hücre infiltrasyonu ile birlikte pigment inkon-
tinensi izlenir. Hastamızın histopatolojik özellikleri
poikiloderma ile uyumlu idi. Distrofik tip epider-
molizis büllozadan ayrımı ancak elektron mikros-
kobisiyle yapılabilir. KS’de ayrışma dermoepidermal
bileşkededir ayrıca anchoring filamentler ve fibriller
normaldir. Bununla birlikte distrofik tip epidermo-
lizis büllozada ayrışma bazal laminanın altında ve
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Resim 1. Göz kapaklarında ektropiyon,  yüzde ve boyunda eritem
ve telenjiektazilerin olduğu poikilodermik görünüm ve el

dorsallerinde atrofi ve parmaklarda perdelenme

Şekil 1. Aile soyağacı



anchoring fibriller azalmış veya yok olmuşlardır (1,
8, 9). 

Ayırıcı tanıda diğer poikiloderma ve fotosensitivite
yapan konjenital sendromlardan Rothmund-Thom-
son, Bloom, Cockayne, diskeratozis konjenita, kse-
roderma pigmentosum akla gelmektedir. Ancak
bunların hiçbirinde yenidoğan döneminde ve son-
rasında akral büller görülmez. Nadir görülmesi ve
ayırıcı tanıda pek çok farklı tablo ile karışabilmesi
nedeniyle hastalara tanı konulması gecikebilmekte-
dir (10).

Kindler sendromunun tedavisinde güneşten ko-
runma ve semptomatik bakım esastır. Ayrıca sık gö-
rülen periodontit için sık diş muayeneleri ve
sekonder sindaktililer için plastik cerrahi girişimler
önerilmektedir (11). KS’de dudakta ve mesanede ge-
lişen maligniteler ve mukozal alanlarda stenozlar bil-
dirilmiştir. Bu nedenle hastalar oluşabilecek
malignite ve stenoz gibi klinik değişiklikler açısından
yakın takip altında olmalıdırlar (12).  

Fotosensitivite, akral büller ve poikiloderma ile sey-
reden olgularda KS akla gelmelidir. Geç tanı alan
olgumuz nadir görülmesi nedeniyle sunulmuştur.
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