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oniletriks ilk kez 1879 yılında “kıl 
şaftının displazisi” olarak tanımlanmış-
tır.1 

Çoğunlukla otozomal dominant (OD) geçiş 

gösterilmesine rağmen, daha az oranda otozomal 
resesif (OR) geçişler de bildirilmiştir.2,3 

Kıl şaftı nodül benzeri deformiteler (fuziform 
şişlikler) ve bunlar arasında kalan atrofik 

segmentlerden oluşur. Kıl şaftı daralan bölgelerden 
rüptüre olarak alopesiye yol açar. Tabloya sıklıkla 
lokal foliküler hiperkeratoz eşlik eder.2 

Burada ailesinde saç hastalığı öyküsü olma-

yan, sporadik özellikte, keratozis pilarisin kıl şaft 

bozukluğuna eşlik ettiği, 4 yaşında moniletriksli 

bir erkek olgu bildirilmektedir ve kıl şaftındaki 
elektron mikroskobik bulgular sunulmaktadır.  

Olgu 
Dört yaşında erkek çocuk, doğumundan beri 

saçlarının çıkmaması şikayeti ile polikliniğimize 
getirildi. Ailesinde kimsede saç hastalığı tanım-
lanmadı. Üç yaşındaki erkek kardeşinin muayene-
sinde saçlar ve saçlı deri normal bulundu. Anne-
baba sağlıklıydı ve aralarında akraba evliliği yoktu. 
Hastanın büyüme ve gelişmesi normaldi; motor ve 
mental gerilik saptanmadı. 

Yapılan fizik muayenede saçlı deride tama ya-
kın saçsızlık saptandı. Yalnızca frontal ve temporal 
bölgelerde sarı renkte, zayıf, vellus tipi tüylenme 
vardı. Saç çekme testi normal sınırlardaydı. 
Oksipital bölgede daha yoğun olmak üzere 
foliküler belirginleşme vardı ve rende hissi alını-
yordu. Kaşlar, kirpikler, diş ve tırnak yapıları nor-
maldi (Şekil 1, 2). 
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Özet 
Moniletriks değişik oranlarda alopesi ve kıl yapısında tesbih ta-

nesine benzer nodozitelerle karakterize, daha çok otozomal dominant 
geçiş gösteren, ancak daha az oranda resesif geçiş te bildirilen nadir 
görülen bir kıl şaft bozukluğudur. Moniletriksli hastalarda kıl anoma-
lisine en sık foliküler hiperkeratoz olmak üzere bazı ektodermal
anomaliler de eşlik edebilmektedir. 

Burada klinik, histopatolojik ve skanning elektron mikroskopi 
yöntemiyle moniletriks tanısı alan, sporadik özellikte, keratozis 
pilarisin de eşlik ettiği, 4 yaşındaki bir erkek çocuk olgu bildirilmiştir. 
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 Abstract 
Monilethrix is a rare mostly autosomal dominant and less fre-

quently autosomal recessive hair shaft disorder characterized by 
varying degrees of alopecia and beaded hair with an alternating 
nodosities. It may be associated with other ectodermal anomalies, 
most frequently follicular hyperkeratosis. 

 Here, a 4-year-old male child with moniletrix and keratosis pi-
laris is presented, who has no family history. The diagnosis of
monilethrix is established by clinical, histopathological and scanning 
electron microscopy findings. 
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Göz muayenesi normal olarak saptandı. Has-
tanın ailesine, yapılacak incelemeler hakkında bilgi 
verilerek, sözlü ve yazılı olarak onay alındı. 

Saç telinin ışık mikroskobik incelemesinde kı-
lın kortikal kısmında düzensiz aralıklarla sıralan-
mış nodoziteler saptandı (Şekil 3). 

Saçlı deriden yapılan biyopsi örneğinde 
epidermiste hafif hiperkeratoz, foliküler tıkaçlar, 
bazal tabakada melanin pigmentinde artma saptan-
dı. Dermiste çok sayıda gözlenen kıl foliküllerinin 
panoramik dağılımlarında disorganizasyon izlendi. 
Kıl folikülleri yer yer birbirlerine adeta bitişik 
derecede yakın iken, yer yer arada geniş açıklıklar 
göstermekteydi. Perifoliküler yağ bezi sayısında 
belirgin azalma varken, ekrin bezler normal sayıda 
bulundu (Şekil 4). 

Skanning elektron mikroskobide (SEM) ise kı-
lın kortikal kısmında uzunlamasına oluklanmalar 
ve düzensizlikler görüldü (Şekil 5, Şekil 6, Şekil 7, 
Şekil 8). 

Klinik, histopatolojik ve SEM bulguları ışı-
ğında hastaya moniletriks tanısı konuldu. 

Hasta için yaşının küçük olması nedeniyle 
retinoid tedavisi düşünülmedi ve topikal 
minoksidil solusyon %5’lik günde 2 kez uygulan-
maya başlandı; 6 aylık takiplerinde yeni saç çıkışı 
izlendi. Ancak yeni saçlar zayıf, cansız olup vellus 
yapısındaydı. Bu vakalarda kendiliğinden düzelme 
olabileceği için hasta tedavisiz bırakılarak izleme 
alındı. 

Tartışma 
Moniletriks nadir görülen bir kıl şaft bozuklu-

ğu olup çoğunlukla OD geçiş özelliği gösterir, 
ancak OR geçiş de olabilir. Ayrıca hastalık diğer 
genetik kıl defektlerinden farklı olarak normal, 
sağlıklı bireylerde de sporadik olarak de novo mu-
tasyonlar şeklinde nadiren görülebilmektedir.1,4 

Olgumuzda herhangi bir aile öyküsü saptana-
madığından hastalığın yeni bir mutasyona bağlı 
olabileceğini düşündük. Moniletriks patogenezinde 
kıl keratinlerinden hHb1 ve hHb6’da oluşan mu-
tasyonların sorumlu olduğu bildirilmektedir. Bu 
mutasyonlar saç kıllarında değişen derecelerde 
kırılmaya, saç kaybına ve foliküler hiperkeratoza 
yol açmaktadır.1 Ancak son yıllarda bu saç 
keratinlerinde oluşan yeni de novo mutasyonlar 
bildirilmiş olup, bunlar izole moniletriks olguları 

 

Şekil 1, 2. Frontal bölgede vellus tipi tüyler mevcutken, 
oksipital bölgede foliküler belirginleşme mevcuttur. 

Şekil 3. Düzensiz aralıklarla sıralanmış nodositelerin ışık 
mikroskobik görünümü. 

 
Şekil 4. Dermiste yerleşen kıl foliküllerinin düzensiz ve bozuk 
yerleşimi. H&Ex40. 
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olarak karşımıza çıkar.4 Moniletriksteki mutasyon-
ların esas olarak kıl korteksindeki germinatif hüc-
relerde olduğu ve buradaki defektin bozulmuş bir 
siklusa neden olduğu düşünülmektedir. Daralan-
genişleyen bölgelerin saç büyümesindeki bozulan 
diurnal saç ritmine bağlı geliştiği ileri sürülmüş, 
ancak bazı araştırmalar da diurnal ritmin değil 
mitoz safhasında oluşan patolojilerin rol oynadığı 
saptanmıştır. Bu görüşü destekleyecek şekilde 
mimosin gibi antimitotik ajanların uygulanmasıyla 
saçta mikroskopik olarak nod- internod görünümü 
oluşabilmektedir.3 

Moniletrikste kıl gövdesinde 0.7- 1.0 mm dü-
zenli aralıklarla sıralanmış eliptik nodlar vardır ve 

nodlar arasındaki daralan bölgelerde medulla yok-
tur.1 Nodlar arası uzaklıklarda bazı varyasyonlar da 
bildirilmiştir.5 Nitekim bizim vakamızda da nodlar 
arası mesafeler eşit uzunlukta değildi. Kıl yapısın-
daki internod bölgeleri zayıf olup SEM’de enine 
kırılmalar ve oluklanmalar izlenebilir. Transmis-
sion elektron mikroskopide ise kortikal liflerin 
sayısında azalma saptanır.6 Olgumuzun SEM 
özelliklerinde de kılın kortikal kısmında uzunla-
masına oluklanmalar ve yer yer parçalanmalar 
izlendi ve bu bulgular moniletriks tanısını destek-
lemekteydi. 

 

Şekil 5. SEM’de kıl şaftında yassı nodosite görünümü izlen-
mektedir. 

 
Şekil 6. SEM’de longitidunal oluklanma izlenmektedir. 

 

 

 

Şekil 7. Longitidunal oluklanma daha belirgin izlenmektedir. 

 
Şekil 8. SEM’de kıl şaftında parçalanma ve yapısal bütünlükte 
bozulma görülmektedir. 
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Moniletriste kıllardaki patoloji doğumda ya da 
doğumdan sonraki 6 hafta ile 2 yıl arasında 
asemptomatik olarak ortaya çıkar.7 Bu yüzden 
ayırıcı tanıda doğumsal alopesiler ve ektodermal 
displaziler akla gelmelidir.1 Moniletriksle karışan 
diğer bir tablo da pseudo-moniletrikstir. Pseudo-
moniletriksde saçın aşırı fırçalanması ve zedelen-
mesi sonucu oluşan yaygın ya da lokal hipotrikoz 
alanları görülür. Burada yalancı nod oluşumu var-
dır ve nodlar arası mesafe düzensizdir, keratozis 
pilaris eşliktelik etmez, doğumda ve ilk yıllarda saç 
yapısı normaldir ve pseudo-moniletriks tablosu 8-9 
yaşlarında ortaya çıkar. SEM inceleme moniletriks 
ve pseudo-moniletriks ayırıcı tanısında önemlidir. 
Pseudo-moniletrikste SEM’de gerçek bir nod olu-
şumu izlenmez, sadece kıl gövdesinde yassılaşma 
vardır. Çoğu araştırmacılar pseudo-moniletriksteki 
mikroskopik bulguların artifisyel olduğunu dü-
şünmektedir, çünkü normal saçlara da mekanik 
travma (forseps, cımbız ya da iki lam arasında 
sıkıştırma v.s) uygulandığında da eşit aralıklı ol-
mayan nodal görünüm oluşabilmektedir.6 

Moniletriks en sık oksipitoparietal bölgede 
yoğun olmak üzere saçlı deride ve nadir de olsa 
diğer vücut bölge kıllarında da izlenebilir. Saçlı 
deride lokal alopesik alanlar oluşturabilir, keratozis 
pilaris ve foliküler papüller çoğu zaman 
moniletrikse eşlik eder.8,9 Ayrıca tabloya katarakt, 
mental gerilik, şizofreni, epilepsi, kutis elastika, diş 
ve tırnak anomalileri eşlik edebilir.10 Hastamız bu 
açılardan incelendi ve herhangi bir anomali sap-
tanmadı. 

OD ya da izole klinik formlarda idrarda 
argininosüksinid asit ve aspartik asit düzeylerinde 
artış bildirilmiştir, ancak hastamızda ekonomik 
nedenlerden dolayı bu tetkikler yapılamadı.3 

Tedavide tam olarak etkili bir yöntem olma-
makla beraber kendiliğinden ya da gebelik döne-

minde düzelen olgular bildirilmiştir.3 Griseofulvin, 
oral ya da topikal retinoidler, çinko sülfat, L-sistin, 
topikal minoksidil ve glikolik asit ile düzelme ola-
bilmektedir.6,11 Hastamıza topikal minoksidil baş-
landı, ancak etkili bir yanıt alınmadığı için ilaç 
kesilerek, kendiliğinden iyileşmeye bırakıldı.  

Olgumuz moniletriksin sporadik-izole formla-
rının oldukça az sayıda olması nedeniyle bildiril-
miştir. Aile öyküsünün olmaması moniletriks tanı-
sını zorlaştırabilir, bu durumda ayırıcı tanı açısın-
dan SEM yöntemi oldukça faydalıdır ve doğru tanı 
koymayı kolaylaştırır.  
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