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Pili Annulati: Bir Olgunun Isik ve
Elektron Mikroskobik Bulgular:

Pili Annulati: Light and
Electron Microscopic Findings of a Case

OZET Pili annulati, nadir gériilen ve otozomal dominant olarak kalitilan kil gévdesi hastaligidir.
Birbiri ardina gelen agik ve koyu renk bantlar ile karakterizedir ve birlikte sagta kirilganlik yoktur.
Sekiz yagindaki kiz ¢ocugu, sagta 7 yildir mevcut olan bozukluk nedeni ile dermatoloji poliklinigi-
mize getirildi. Dermatolojik incelemede saglarda agik ve koyu bant goriiniimii saptandi. Saglarin
151k mikroskobu ile incelenmesinde ise aralikl1 koyu bantlanma tespit edildi. Tarayici elektron mik-
roskopta sa¢ korteksinde kavitelerin oldugu saptandi. Klinik ve mikroskobik bulgularin 1s18inda
hastaya pili annulati tanisi konuldu. Bildigimiz kadari ile olgumuz Tiirkiye’den bildirilen ilk olgu-
dur.

Anahtar Kelimeler: Sag; sa¢ hastaliklari; tarayici elektron mikroskopi

ABSTRACT Pili annulati is a rare autosomal dominant inherited hair shaft disorder. It is charac-
terized by alternating light and dark bands and there is no association with hair fragility. A 8-ye-
ar-old girl presented to our dermatology outpatient clinic with a 7-year history of hair disorder.
Dermatologic examination revealed light and dark banding of hairs. Light microscopy of the hairs
displayed intermittent dark banding. Scanning electron microscopy revealed cavities within the
cortex of hair. In the light of clinical and microscopic findings, the patient was diagnosed with pi-
li annulati and to the best of our knowledge, our patient is the first case reported from Turkey.
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- lk kez 1866 yilinda Landois tarafindan tanimlanan pili annulati, nadir
goriilen bir kil govdesi anomalisidir. Kil govdesinin korteksindeki hava
dolu kaviteler, saga agik ve koyu renk bant goriintimii verir. Pili annu-

latinin otozomal dominant kalitildig: diisiiniilmekle birlikte sporadik olgu-
lar da tamimlanmigtir.! Bu ¢caligmada, pili annulati tanis: alan ve otozomal
dominant kalitildig: diisiiniilen 8 yasindaki bir kiz olgu sunulmaktadir.

IOLGU SUNUMU

Sekiz yasindaki kiz cocugu sagta bozukluk ve renk degisikligi nedeni ile po-
liklinigimize getirildi. Annesinden, bu sikdyetinin 1 yagindan itibaren oldu-
gu 6grenilen olgunun sag¢ dokiilme sikliginda artis yoktu. Akrabalarinda da
benzer sa¢ goriintimii oldugu 6grenildi. Genetik agaci modeli Sekil 1’de go-
riilen olgunun anne ve babasi arasinda akrabalik yoktu.
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SEKIL 1: Olgunun genetik agaci modeli.

Dermatolojik incelemede sagta birbiri ardina
gelen acik ve koyu iki renk oldugu saptandi (Resim
2). Bu bulgu disinda olgunun dermatolojik muaye-
nesi normaldi.

Isik mikroskopide diizensiz araliklar ile koyu
bantlarin varlig: saptand: (Resim 3). Tarayici elek-
tron mikroskobide (Jeol JSM-5500LV) sa¢in ince-
lenmesi metal ile kaplama yapilmadan gercekles-
tirildi. Elektron mikroskopta kil gévdesinde yer yer
kiitikiil ve korteks kaybina bagl agikliklar izlendi
(Resim 3). Kil gévde kalinliginin yariya yakin mik-
tarda yitirildigi gortildi (Resim 4).

Olguya, klinik inceleme ve mikroskobik tet-
kikler sonucunda pili annulati tanisi: konuldu.

I TARTISMA

Pili annulati nadir goriilen bir kil gévdesi anomali-
sidir. Pili annulatiden sorumlu gen bolgesi kromo-
zom 12q24.32-24.33’tedir.2 Genetik defektin,
lamina densa ve sublamina densanin olugum ve
degradasyonunun diizenlenmesi ve sinyalizasyo-
nunda yer alan proteinlerdeki mutasyona baglh ola-
bilecegi ileri siirtilmektedir.> Olgumuzun babasinda
ve halalarinda da benzer sikdyetlerin olmasi, hasta-
ligin otozomal dominant kalitildigini diistindiir-
mektedir.

Pili annulati tanisi, klinik gériiniim yani sira
151k mikroskobisinde koyu bantlarin varligina da-
yanilarak konulur.? Cogunlukla skalp tutulumu bil-
birlikte aksiller,
bolgedeki killarin tutulumu da tanimlanmigtir.*

dirilmekle sakal ve pubik
Klinik incelemede agik ve koyu renk bantlar saga
parlak bir gériintim verir. Sagta kirilganlik yoktur.
Bantlanmanin yaklasik 2 yasina kadar belirmedigi
bildirilmekle birlikte®, dogumda, puberte veya eris-
kin dénemde de ortaya ¢ikabilmektedir.® Olgumu-
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zun sikayetlerinin ise yaklasik 1 yasinda basladig:
Ogrenilmistir.

Ciplak gozle goriilen agik bantlar, 151k mikros-
kobu ile goriilen koyu bantlara kargilik gelmekte-
dir. Bunlar, kil govdesinin korteksindeki hava dolu
kaviteler nedeni iledir ve tarayic1 ve gegirgen elek-
tron mikroskobi ile de dogrulanmigtir."? Bu kavi-
teler 15181 dagitmaktadir. Boylece mikroskobun 15181
kaynaga geri yansitilmakta ve penetre olmayarak
bantkoyu gériinnmektedir. Anormal parlak bant-
lar her zaman koyu olan bantlardan daha kisadur.
Acik renk veya beyaz sagta anormallik daha kolay
saptanmaktadir, ¢linkli pigmente sa¢ 15181 emerek
bantlanma paternini gizlemektedir.*

Pili annulati ile alopesi areata, mavi nevus, 16-
konisi ve melanoderma, sindaktili ve polidaktilizm
birlikteligi bildirilmistir.® Olgumuzda ise deri veya
diger organlarda eslik eden bir anomali saptanmis-
ar.

Ayirici tani igerisinde baslica kil govdesinde
benzer bantlanma gésteren psodopili annulati yer
almaktadir. Psddopili annulatideki bantl1 gorii-
niim, sa¢in karakteristik biikiilmesi ve eliptik sek-
linden kaynaklanan yiizeyel optik etkiden
kaynaklanmaktadir.” Ps6dopili annulati benzer
mikroskobik bulgular gostermekle birlikte bu du-
rum kalitsal degildir ve her hangi bir kil korteks
anomalisi ile birlikte degildir. Her iki sa¢ hastali-
g1 da baslica acik renk sacgta goriilmektedir ve sag
kirilganlig ile birlikteligi yoktur. Transvers ay-
dinlatma ile pili annulatide 151k hangi yonden ge-
lirse gelsin bantlanma goriiliirken, psodopili
annulatide ise sadece sa¢ belirli pozisyonlara dén-
diraldiginde gorilmektedir.® Ayrica, psodopili
annulatide tarayici ve gegirgen elektron mikros-
kop ile incelemede sagin korteksi ve kiitikiilasin-
da anormallik yoktur. Pili torti ve moniletrikste
de 151k kil govdesi boyunca periyodik olarak yan-
simakla birlikte, bu hastaliklarda sagta kirilganlik
da bulunmaktadir.”

Olgumuzda elektron mikroskobik goriintiiler-
de izlenen kil govdesindeki agikliklar biiyiik olasi-
Iikla kiitikiil ve korteks kaybina bagh gelismistir.
Literatiire gore, doku kaybinin izlendigi bu alanlar
hava dolu kortikal kavitelerdir ve bu bolgeler fizik-
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RESIM 1: Pili annulatide klinik olarak fark edilebilen bantlanma.

Haaa

RESIM 3: Kil govdesinde kismikesinti ve agiklik (x 300).

sel etkenlere diger alanlardan daha duyarhdir. Her
ne kadar kil gévdelerinin incelemesinde metal ile
kaplama iglemi yapmadan dogrudan inceleme ya-
pildiysa da, bulgularimiz altin kaplama yapilarak
elde edilen goriintiilerle uyum igindedir. Altinla
kaplamak yiizey hakkinda daha ayrintili verilere
ulagsmamiz: saglasa da, doku yitiminin esas oldugu
bu olguda altinla kaplamaksizin elde edilen goriin-
tiilerde kil govde kalinhigindaki fark edilir azalma
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RESIM 2: Isik mikroskobunda kil govdesi boyunca gortilen koyu bantlar (x 40).

Sdamy FREIZ HELD EMU

RESIM 4: Kil gévdesinde yitime bagl derin aciklik (x 300).

taniy1 destekler niteliktedir. Altinla kaplamamak
sadece yiizeye ait ayrintilarin goriilememesine ne-
den olmustur ki, bu olguda bu goriintiiler olmaksi-
zin diger yapisal degisiklikler klinikle birlikte bizi
taniya gotlirmiistiir.

Otozomal dominant kalitildig: diistintilen pili
annulati tanis1 alan olgunun, bildigimiz kadari ile
Tiirkiye’den bildirilen ilk olgu olmas: nedeni ile li-
teratiire katk: saglayacagini diisinmekteyiz.
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