
Lökoniki, týrnak plaðýnýn beyaz renkte olmasýdýr ki, bu
deðiþikliðe oldukça sýk rastlanýr (1-4). Týrnaklar normalde,
týrnak plaðýnýn proksimal kýsmýnda yer alan yarým ay þek-
lindeki lunula dýþýnda, týrnak yataðýndaki kanlanma ve
bunun týrnak plaðýndan yansýmasýna baðlý olarak hafif pem-
be renktedirler. Týrnak yataðýnda ve/veya hiponikyumdaki
deðiþikliklere baðlý olarak týrnak plaðýnýn beyaz renkte
görülmesi psödolökoniki olarak isimlendirilir (1,3,5).
Gerçek lökonikide týrnak hücrelerinin açýklanamayan ke-
ratinleþme bozukluðu ve keratinositlerin yapýsal diziliþ-
lerindeki patolojiye baðlý olarak týrnaðýn ýþýk refleksiyonun-
daki azalma söz konusudur (1,4). Lökonikiler ayrýca kon-
jenital ve akkiz olarak ikiye ayrýlýr. Yüzeyel týrnak plaðý ve
matriksin proksimal kýsmýnýn hasarý akkiz, gerçek
lökonikiyle sonuçlanabilir (5). 

Herediter lökonikinin geçiþ þekli genellikle otozomal
dominanttýr. Lökonikilerin her birinin total, parsiyel ve stri-
ata þekilleri tanýmlanmýþtýr. Ayrýca akkiz lökonikinin punk-
tata formu da vardýr. Akkiz form sýk görülmesine raðmen,
konjenital form nadirdir (1,3,4). Konjenital lökoniki tek

baþýna önemsiz bir dermatolojik bulgu olmakla birlikte,
bazý sendromlarýn bir bulgusu da olabilir. Akkiz lökoniki
manikür gibi basit bir travma sonucu oluþabileceði gibi,
kalp, böbrek ve karaciðer hastalýklarý gibi bazý sistemik
hastalýklara baðlý olarak da oluþabilir. Bu makalede iki
kardeþ konjenital lökoniki olgusu hastalýðýn nadir görülme-
si nedeniyle sunuldu ve ilgili literatür gözden geçirildi.

Olgu 1
Yirmi iki yaþýnda  erkek hasta, polikliniðimize   el ve

ayak týrnaklarýndaki beyaz renk deðiþikliði nedeniyle
baþvurdu. Dermatolojik muayenede tüm el ve ayak týr-
naklarýnda porselen beyazý renk deðiþikliði dýþýnda patolo-
jik bulgu yoktu. Týrnaklardaki  renk deðiþikliði ile birlikte
bulunabilecek baþka ektodermal deðiþiklikler de tespit
edilmedi. Týrnaklardaki renk deðiþikliðinin doðumdan beri
mevcut olduðu öðrenildi. Her iki elin 3. ve  4. parmaklarýn
proksimal interfalangeal eklemlerinde,  trikorinofalangeal
sendromdakine benzer þekilde köþelenme vardý (Þekil 1).
Fizik muayenede hastada kronik sinüzitten baþka patoloji
tespit edilmedi. Týrnak kazýntýsýndan KOH ile hazýrlanan
nativ preparatda mantar elemanlarýna rastlanmadýðý ve
mantar kültüründe üreme olmadýðý rapor edildi. Eritrosit
sedimantasyon hýzý, tam kan sayýmý, protein ve im-
munoglobulin elektroforezi, karaciðer fonksiyon testleri,
kreatinin kinaz ve troid fonksiyon testleri normal sýnýrlar-
daydý.
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görülen bir týrnak hastalýðýdýr. Anne ve babasýnda lökoniki ol-
mayan iki kardeþte total lökoniki tespit edildi. Erkek olgunun par-
maklarýnda köþelenme de vardý. Bu durum daha önce
bildirilmemiþtir. Bu makalede  bir ailenin iki ferdinde konjenital
lökoniki rapor ediyoruz. Literatür ýþýðýnda total lökoniki ve sis-
temik hastalýk birlikteliði de vurgulandý. 
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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.
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Olgu 2

Yirmi yaþýnda haným hasta, olgu 1'in kýz kardeþi, der-
matolojik muayenede; tüm týrnaklarýnda porselen beyazý
renk deðiþikliði dýþýnda  patolojik bulgu saptanmadý (Þekil
2).  Sistemik muayenede herhangi bir patoloji tespit edilme-
di. Laboratuar tetkikleri yapýlamadý. Ebeveyn akraba deðil-
di. Ebeveynlerin yapýlan fizik muayenelerinde  týrnaklarý
normal olarak deðerlendirildi. Pedigri analizi son dört
kuþakta konjenital lökoniki olmadýðýný gösterdi (Þekil 3).  

Tartýþma

Akkiz ve konjenital lökonikinin klinik açýdan belirgin
bir farký yoktur. Her ikisinde de týrnak plaðý yapý, kalýnlýk
ve þekil olarak normaldir (4). Konjenital lökonikiler
çoðunlukla total lökoniki þeklindedirler. Parsiyel
lökonikinin, total lökonikinin bir fazý olabileceði de kabul
edilmektedir. Ayný hastada, hayatýn çeþitli dönemlerinde
hem total, hem parsiyel lökoniki görüldüðü bildirilmiþtir
(3,4). Bazý olgularda  týrnak materyali fakir olduðundan týr-
nak plaðý gevrek ve kýrýk olabilir (4,6). Bizim olgularýmýz-
da týrnaklarda renk deðiþikliði dýþýnda patoloji yoktu. 

Arsenik ve  karbon monoksit zehirlenmeleri, týrnak
matriksine yapýlan travmalar, aspergillus ve candida albi-
cans enfeksiyonlarý týrnak plaðýnda punktata ve striata þek-
linde lökonikiler oluþturur. Matristeki rahatsýzlýðýn ortadan
kalkmasýndan sonra týrnak uzadýkça lökoniki distale doðru
ilerleyerek ortadan kalkar (3).

Týrnak plaðýnda parsiyel lökonikinin görüldüðü baþlý-
ca durumlar; akut enfeksiyonlar, akut renal yetmezlik,
alopesi areata, cerrahi giriþim, dishidrozis, kýrýklar, kolitis
ülseroza, manikür, kriyoterapi, menstruasyon, miyokard in-
farktüsü, sülfonamidler ve talyum asetat zehirlenmesidir
(4,6,7).

Akkiz lökonikinin rastlandýðý diðer tablolar ve hastalýk-
lar; pellagra, orak hücreli anemi, çinko eksikliði, proksimal
subungual tinea enfeksiyonu, siroz, Addison hastalýðý, SLE,
eksfoliatif dermatit, Hodgkin hastalýðýdýr (1,4,7).

Konjenital lökoniki genellikle total lökoniki þek-
lindedir ve otozomal dominant olarak geçer (1-5).
Literatürde otozomal resesif geçiþli konjenital lökonikili ol-
gu sayýsý çok azdýr. Ýlk kez Frydman ve Cohen otozomal re-
sesif geçiþli iki kardeþ konjenital lökoniki totalisli olgu
bildirmiþlerdir. Onlarýn çalýþmalarýnda her iki olgunun  tüm
týrnaklarýnda beyaz renk deðiþikliði ile beraber týrnaklarýn
düz ve geniþ olduðunu tespit etmiþlerdir. Olgularýn diðer
kardeþlerinde ve ebeveynlerin týrnaklarýnda benzer patolo-
jik deðiþikliklerin olmadýðýný,  anne ve babanýn Arap ve
akraba olduklarýný rapor etmiþlerdir. Bu özelliðin geçiþinin
ebeveynlerden birinin somatik mutasyonlu gonodal
mozaikliðine baðlý olabileceði þeklinde deðer-
lendirilmiþlerdir (8). 

Köhler ve arkadaþlarý iki erkek kardeþte konjenital
lökoniki totalis bildirmiþlerdir. Yazarlar lökonikiyi spontan
mutasyonla iliþkilendirmiþlerdir (9). Bizim olgularýn aile
aðacý analizleri son dört kuþakta total lökoniki bulunan bir
birey bulunmadýðýný  ortaya koymuþtur. Bildirdiðimiz
ailede bir akraba evliliði de yoktu. Toplumda nadir görülen
otozomal resesif hastalýklarda  hasta bireyin ebeveynlerinin
akraba olma olasýlýðý yükselir (10). Buna göre olgumuzun
otozomal resesif bir kalýtým özelliði gösterme olasýlýðý çok
düþüktür. Pedigri incelendiðinde tipik bir otozomal domi-
nant pedigri paterni de görülmemektedir. Bu durum

Þekil 1. Olgunun tüm týrnaklarýnda porselen beyazý görünüm, 3. ve 4.
parmakta köþelenme

Þekil 2. Olgu 2'nin tüm týrnaklarýnda porselen beyazý renk deðiþikliði

Þekil 3. Olgularýn pedigri analizi son dört kuþakta konjenital lökoniki
olmadýðýný göstermektedir.
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ebeveynlerden birinde taze mutasyon varlýðýný destekle-
mektedir (10).  

Konjenital lökoniki tek baþýna bir fenomen olarak or-
taya çýkabildiði gibi, bazý hastalýk ve sendromlarla da bir-
likte görülebileceði vurgulanmýþtýr. Bard ve Pumphrey total
lökoniki, knuckle pads ve saðýrlýk birlikteliðini rapor et-
miþlerdir (11). Yine total lökonikiyle birlikte peptik ülser ve
kolelitiyazis (12), keratoderma ve hipotrikozisin eþlik ettiði
bildirilmiþtir (13). Palmoplantar keratoderma ve atrofik fib-
rozis (4), pili torti (14), konjenital hipoparatiroidizm ve
onikoreksis, katarakt ve LEOPARD sendromunun total
lökonikiye eþlik ettiði rapor edilmiþtir (1). Bizim erkek ol-
gumuzda total lökonikiyle birlikte proksimal interfalangeal
eklemlerde köþelenme vardý. Bu özellik daha önce
bildirilmemiþtir. Bundan dolayý, bu birlikteliðin rastlantýsal
olup olmadýðýný söylemek zordur. 

Sonuç olarak; nadir bir dermatolojik bulgu  olan
herediter total lökoniki, birlikte görülebileceði kalýtsal mal
formasyonlarýn, akkiz lökonikinin de bazý hastalýklarýn
önemli bir bulgusu olabileceði hatýrlanmalýdýr.
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