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Ozet

Konjenital total 16koniki otozomal dominant kalitimli nadir
goriilen bir tirnak hastaligidir. Anne ve babasinda l6koniki ol-
mayan iki kardeste total 16koniki tespit edildi. Erkek olgunun par-
maklarinda koselenme de vardi. Bu durum daha Once
bildirilmemistir. Bu makalede bir ailenin iki ferdinde konjenital
16koniki rapor ediyoruz. Literatiir 1s18inda total l6koniki ve sis-
temik hastalik birlikteligi de vurgulandi.

Anahtar Kelimeler: Konjenital 16koniki,
Parmaklarda koselenme, Sistemik hastalik
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Summary

Congenital leukonychia totalis is rare condition of the nails,
with an autosomal dominant inheritance. A brother and a sister off-
spring of unaffected parents were found to have leukonychia total-
is. The male patient also had angulations of the fingers. This con-
dition has previously not been reported. We reported two members
of a family with congenital leukonychia totalis. Association of
leukonychia totalis and systemic disease was also emphasized on
light of the literature.

Key Words: Congenital leukonychia, Angulations of the fingers,
Systemic disease
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Lokoniki, tirnak plaginin beyaz renkte olmasidir ki, bu
degisiklige oldukga sik rastlanir (1-4). Tirnaklar normalde,
tirnak plaginin proksimal kisminda yer alan yarim ay sek-
lindeki lunula disinda, tirnak yatagindaki kanlanma ve
bunun tirnak plagindan yansimasina bagli olarak hafif pem-
be renktedirler. Tirnak yataginda ve/veya hiponikyumdaki
degisikliklere bagli olarak tirnak plaginin beyaz renkte
goriilmesi psodolokoniki olarak isimlendirilir (1,3,5).
Gergek 1okonikide tirnak hiicrelerinin agiklanamayan ke-
ratinlesme bozuklugu ve keratinositlerin yapisal dizilis-
lerindeki patolojiye bagl olarak tirnagin 151k refleksiyonun-
daki azalma s6z konusudur (1,4). Lokonikiler ayrica kon-
jenital ve akkiz olarak ikiye ayrilir. Yiizeyel tirnak plagi ve
matriksin proksimal kisminin hasar1 akkiz, gergek
l16konikiyle sonuglanabilir (5).

Herediter 16konikinin gecis sekli genellikle otozomal
dominanttir. Lokonikilerin her birinin total, parsiyel ve stri-
ata sekilleri tanimlanmigtir. Ayrica akkiz 16konikinin punk-
tata formu da vardir. Akkiz form sik goriilmesine ragmen,
konjenital form nadirdir (1,3,4). Konjenital 16koniki tek
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basina onemsiz bir dermatolojik bulgu olmakla birlikte,
bazi sendromlarin bir bulgusu da olabilir. Akkiz 16koniki
manikiir gibi basit bir travma sonucu olusabilecegi gibi,
kalp, bobrek ve karaciger hastaliklari gibi bazi sistemik
hastaliklara bagli olarak da olugabilir. Bu makalede iki
kardes konjenital 16koniki olgusu hastaligin nadir goriilme-
si nedeniyle sunuldu ve ilgili literatiir gézden gegirildi.

Olgu 1

Yirmi iki yaginda erkek hasta, poliklinigimize el ve
ayak tirnaklarindaki beyaz renk degisikligi nedeniyle
basvurdu. Dermatolojik muayenede tiim el ve ayak tir-
naklarinda porselen beyazi renk degisikligi disinda patolo-
jik bulgu yoktu. Tirnaklardaki renk degisikligi ile birlikte
bulunabilecek baska ektodermal degisiklikler de tespit
edilmedi. Tirnaklardaki renk degisikliginin dogumdan beri
mevcut oldugu 6grenildi. Her iki elin 3. ve 4. parmaklarin
proksimal interfalangeal eklemlerinde, trikorinofalangeal
sendromdakine benzer sekilde koselenme vardi (Sekil 1).
Fizik muayenede hastada kronik siniizitten bagka patoloji
tespit edilmedi. Tirnak kazmtisindan KOH ile hazirlanan
nativ preparatda mantar elemanlarina rastlanmadigi ve
mantar kiiltiiriinde ireme olmadig rapor edildi. Eritrosit
sedimantasyon hizi, tam kan sayimi, protein ve im-
munoglobulin elektroforezi, karaciger fonksiyon testleri,
kreatinin kinaz ve troid fonksiyon testleri normal sinirlar-
daydu.
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Sekil 1. Olgunun tiim tirnaklarinda porselen beyazi goriiniim, 3. ve 4.
parmakta koselenme

Olgu 2

Yirmi yasinda hanim hasta, olgu 1'in kiz kardesi, der-
matolojik muayenede; tiim tirnaklarinda porselen beyazi
renk degisikligi disinda patolojik bulgu saptanmadi (Sekil
2). Sistemik muayenede herhangi bir patoloji tespit edilme-
di. Laboratuar tetkikleri yapilamadi. Ebeveyn akraba degil-
di. Ebeveynlerin yapilan fizik muayenelerinde tirnaklari
normal olarak degerlendirildi. Pedigri analizi son dort
kusakta konjenital 16koniki olmadigini gosterdi (Sekil 3).

Tartisma

Akkiz ve konjenital 16konikinin klinik a¢idan belirgin
bir farki yoktur. Her ikisinde de tirnak plag1 yapi, kalinlik
ve sekil olarak normaldir (4). Konjenital Iokonikiler
¢ogunlukla total I0koniki seklindedirler. Parsiyel
16konikinin, total 16konikinin bir fazi1 olabilecegi de kabul
edilmektedir. Ayn1 hastada, hayatin ¢esitli donemlerinde
hem total, hem parsiyel 16koniki goriildiigii bildirilmistir
(3,4). Bazi olgularda tirnak materyali fakir oldugundan tir-
nak plag: gevrek ve kirik olabilir (4,6). Bizim olgularimiz-
da tirnaklarda renk degisikligi diginda patoloji yoktu.

Arsenik ve karbon monoksit zehirlenmeleri, tirnak
matriksine yapilan travmalar, aspergillus ve candida albi-
cans enfeksiyonlar tirnak plaginda punktata ve striata sek-
linde 16konikiler olugturur. Matristeki rahatsizligin ortadan
kalkmasindan sonra tirnak uzadik¢a 16koniki distale dogru
ilerleyerek ortadan kalkar (3).

Tirnak plaginda parsiyel 16konikinin goriildiigii basli-
ca durumlar; akut enfeksiyonlar, akut renal yetmezlik,
alopesi areata, cerrahi girisim, dishidrozis, kiriklar, kolitis
iilseroza, manikiir, kriyoterapi, menstruasyon, miyokard in-
farktiisii, siilfonamidler ve talyum asetat zehirlenmesidir
(4,6,7).

Akkiz 16konikinin rastlandig: diger tablolar ve hastalik-
lar; pellagra, orak hiicreli anemi, ¢inko eksikligi, proksimal
subungual tinea enfeksiyonu, siroz, Addison hastaligi, SLE,
eksfoliatif dermatit, Hodgkin hastaligidir (1,4,7).
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Sekil 2. Olgu 2'nin tiim tirnaklarinda porselen beyazi renk degisikligi
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Sekil 3. Olgularin pedigri analizi son dort kusakta konjenital 16koniki
olmadigini gostermektedir.

Konjenital 16koniki genellikle total 16koniki sek-
lindedir ve otozomal dominant olarak geger (1-5).
Literatiirde otozomal resesif gegisli konjenital 16konikili ol-
gu sayis1 ¢ok azdir. Tk kez Frydman ve Cohen otozomal re-
sesif gecigli iki kardes konjenital 16koniki totalisli olgu
bildirmislerdir. Onlarin ¢aligmalarinda her iki olgunun tiim
tirnaklarinda beyaz renk degisikligi ile beraber tirnaklarin
diiz ve genis oldugunu tespit etmislerdir. Olgularin diger
kardeslerinde ve ebeveynlerin tirnaklarinda benzer patolo-
jik degisikliklerin olmadigini, anne ve babanin Arap ve
akraba olduklarimi rapor etmislerdir. Bu 6zelligin gecisinin
ebeveynlerden birinin somatik mutasyonlu gonodal
mozaikligine bagli olabilecegi seklinde deger-
lendirilmislerdir (8).

Kohler ve arkadaslar iki erkek kardeste konjenital
16koniki totalis bildirmislerdir. Yazarlar 16konikiyi spontan
mutasyonla iliskilendirmislerdir (9). Bizim olgularin aile
agaci analizleri son dort kugakta total 16koniki bulunan bir
birey bulunmadigini ortaya koymustur. Bildirdigimiz
ailede bir akraba evliligi de yoktu. Toplumda nadir gériilen
otozomal resesif hastaliklarda hasta bireyin ebeveynlerinin
akraba olma olasilig1 yiikselir (10). Buna gore olgumuzun
otozomal resesif bir kalitim 6zelligi gosterme olasilig1 ¢ok
diistiktiir. Pedigri incelendiginde tipik bir otozomal domi-
nant pedigri paterni de goriilmemektedir. Bu durum
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ebeveynlerden birinde taze mutasyon varligini destekle-
mektedir (10).

Konjenital 16koniki tek bagina bir fenomen olarak or-
taya cikabildigi gibi, baz1 hastalik ve sendromlarla da bir-
likte goriilebilecegi vurgulanmistir. Bard ve Pumphrey total
16koniki, knuckle pads ve sagirhik birlikteligini rapor et-
mislerdir (11). Yine total 16konikiyle birlikte peptik iilser ve
kolelitiyazis (12), keratoderma ve hipotrikozisin eslik ettigi
bildirilmistir (13). Palmoplantar keratoderma ve atrofik fib-
rozis (4), pili torti (14), konjenital hipoparatiroidizm ve
onikoreksis, katarakt ve LEOPARD sendromunun total
16konikiye eslik ettigi rapor edilmistir (1). Bizim erkek ol-
gumuzda total 16konikiyle birlikte proksimal interfalangeal
eklemlerde koselenme vardi. Bu oOzellik daha Once
bildirilmemistir. Bundan dolayi, bu birlikteligin rastlantisal
olup olmadigini sdylemek zordur.

Sonug olarak; nadir bir dermatolojik bulgu olan
herediter total 16koniki, birlikte gériilebilecegi kalitsal mal
formasyonlarin, akkiz I6konikinin de bazi hastaliklarin
onemli bir bulgusu olabilecegi hatirlanmalidir.
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