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Ozet
Piebaldizm

Piebaldizm, alin, g6gs ve karnin santral kismuna, tist
kol ve alt ekstremite bdlgesine lokalize, beyaz
yamalarla ve beyaz percemle karakterize, nadir goriilen
otozomal dominant seyirli bir deri hastaligidir. Daha
persistan olan vitiligo ve sagulik, heterokromi gibi ek
patolojilerin eglik edebilecegi Waardenburg sendromu
gibi hastaliklarla karigabilmesi agisindan Gnem tagr.
Genel olarak selim seyirli, kalict deri ve sa¢ hastaligicir.
Ki_inin ysantsini sosyal olarak etkiler. Etkin bir tedavisi
yoktur. Yazimizda bir yaginda dogumdan beri karmda
ve alinda tipik beyaz lekeleri olan hasta ele alindi. Aile
oykiisti olmast ve tipik klinik goriiniim nedeniyle hasta
piebaldizm olarak degerlendirildi. Olguyu nadir goriilm-
esi nedentiyle literatiir egliginde sunmay1 uygun gordik.
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Abstract
Piebaldism

Piebaldism is a rare autosomal skin disease characterized
by white forelock and white patches located on the
forehead, central abdomen and chest, upper arms, lower
extremities. It is important that piebaldism can be
confused with Waardenburg syndrome that may be
associated with pathologies such as vitiligo, deafness and
heterochromia. Generally it is a benign, persistent skin
and hair disease. The disease affects the lives of people
socially. There is no effective treatment. We present a
one year old patient who had typical white spots on
abdomen and forehead since birth. Patient was consid-
ered as piebaldism according to the family history and
typical clinical presentation. We present this case
because of its rarity with the literature.
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Girig

Piebaldizm deri ve sacta konjenital olarak melanositlerin
yoklugu ile karakterize nadir goriilen otozomal dominant
bir deri ve sa¢ hastahigidir. Dogumsal olarak orta hatta
yerlesimli vitiligoya benzer depigmente makil ve beyaz
percem gozlenir. Beyaz per¢em hastalarin %80-90'inda
gorilip, piebaldizmin en iyi bilinen bulgusudur (1).

Olgu

Bir yasinda erkek hasta, klinigimize dogumdan beri olan,
sacin on kisminda, gogis ve karnin orta kisminda ve bacak on
yiizde olan beyaz lekeler sikayetiyle getirildi. Ozge¢misinde
bir ozellik yoktu. Matiir ve normal dogum kilosu olup
gelisiminde herhangi bir problemi olmamisti. Ailede babada

da benzer beyaz lekeler bulunmaktaydi. Yapilan dermatolojik
muayenesinde frontal sa¢c kisminda beyaz percem, gogls ve
karnin orta kisminda ve her iki alt ekstremitede diz bolgesine
lokalize beyaz yamalar mevcuttu (Resim1,2).

Diger sistem muayeneleri normaldi. Yapilan laboratuvar tetkiklerinde
hemoglobin: 10.9, hematokrit: 32.7, demir baglama kapasitesi: 341'di.
Hasta anemisi i¢in ¢ocuk hastaliklarma, eslik edebilecek iriste heterok-
romi ve sagulk icin de goz hastaliklari ve kulak burun bogaz
hastaliklarina yonlendirildi. Sadece demir eksikligi anemisi tespit edilen
hastaya ¢ocuk hastaliklari tarafindan demir tedavisi baglandi. Aileye
hastalik hakkinda bilgi verilip, giinesten korunma 6nerildi.

Tartigma

Embriyonik biiytime faktori olan transmembran tirozin
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kinazi kodlayan c-kit protoonkogenlerin mutasyonu nedeni-
yle, embriyonik gelisim sirasinda kil folikili ve deriye
melanosit migrasyonunun olmamasi sonucu ortaya cikar.
Piebaldizmin genetik varyasyonlar1 kit gen mutasyonun
yerine baghdir (2,3). Giintimiize kadar 14 nokta mutasyon,
9 delesyon, 2 nukleotid splice mutasyon ve 3 adet c-kit
geninde insersiyon tanimlanmigtir. Piebaldizmli hastalarin
%75 inde c-kit mutasyonu saptanmugtir (4,5).

\ .(/

Resim 1. Frontal sa¢ kisminda beyaz per¢em, gogis ve karnin
orta kisminda beyaz alanlar.

Keskin sinirh depigmente yamalar gévdenin orta kisminda
yerlesmis olup, simetrik olarak yiiz, gogis, karin ve ekstrem-
iteleri tutar. Sirt, el, ayak ve periorifisyal alanlar korunmugtur.
Uggen seklinde olan beyaz percem sagh derinin orta frontal
bolgesine yerlesir. Tutulum yerindeki deri ve alnin orta kisminda
da depigmente makiiller goriliir. Bazen kas kirpik tutulumu da
gorilebilir (1,3,6). Daha ileri yaslarda depigmente makiillerin
etrafinda ya da icinde karakteristik hiperpigmente makiiller
gozlenir (7,8).

Piebaldizm, sag ve deriye simirh olmakla birlikte, Hirschprung
hastahigi, norofibromatozis tip1, konjenital tip 1 diseritropo-
etik anemi, Diamond-Blackfan anemisi ve Grover hastaligi
gibi baz1 hastaliklarla da iligkisi bildirilmigtir (1,6).

Tam klinik olarak dogumda baslayan stabil ve tipik depig-
mente makiillerin gorilmesiyle konur. Histopatolojide
melanosit yoklugu s6z konusudur (1). Ayiricr tamida
konjenital ~ segmental vitiligo, albinizm, Waardenburg
sendromu digtntlmelidir. Vitiligo daha ¢ok ileri yaslarda
baglamasina ragmen dogumsal da olabilir. Cogunlukla
ilerleyicidir. Albinizm ise konjenital, kalitsal bir hastahk
olup daha genis alanlari tutar ve hiperpigmente lekeler

yoktur. Waardenburg sendromu ise otozomal dominant
gecisli olup, heterokromik iris ve sagirlik ile karakter-
izedir (3,8). Genel olarak benign, izole deri ve sac
hastaligidir. Kalicidir, kisinin yasantisimi sosyal olarak
etkiler. Piebaldizmli hastalar kutanéz bulgular disinda
stabil olup nadiren sagirlik eslik edebilir (1,3).

Resim 2. Her iki alt ekstremitede diz bolgesine lokalize beyaz
yamalar.

Tedavisi zordur. Giines koruyucu kullanmasi 6nerilir. Bronzagtiric
olan dihidroksiaseton kullanilabilir. Hidrokinon monobenzileter ile
beyazlagtrmak da baz hastalarda bagarih olmugtur. Depigmente
alanlara otolog greft uygulanmasi, otolog kiiltiire melanositlerin
transplantasyonu tedavide yardimadir. Topikal kortikosteroidler
ve fototerapi tedavide tek baglarma yetersizdir. Cerrahi iglemlerden
sonra fototerapi uygulanabilir (9,10).

Sonu¢ olarak piebaldizm tipik bulgulari olmasina
ragmen nadir gorilen bir hastalik oldugu icin gozden
kacabilir. Bu a¢idan ozellikle erken cocukluk doneminde
hipopigmente makiillerle bagvuran hastalarda tanida
disiintilmeli ve mutlaka kansug diger hastaliklarla
ayirici tanist yapilmahdir.
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