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Pakidermoperiostozis (Taurine-Solante-Gole sendromu)

Pakidermoperiostozis deri, yumusak doku ve kemiklerde hiperplastik veya hipertrofik degisikliklere yol acan nadir gérilen bir
hastaliktir. Erkeklerde daha sik goriilmektedir. Genetik gegisli primer form disinda sekonder olarak bronkojenik karsinom, bronsiektazi,
akciger lenfomasi, konjenital kalp hastaliklari durumlarinda ortaya cikabilmektedir. Pakidermoperiostozisin primer formu otozomal
dominant gecis gostermekle birlikte otozomal resesif ve sporodik olarak gegis gésteren olgularda bildirilmistir. Etiyopatogenezinde
15 hidroksiprostoglandin dehidrogenazi kodlayan gende mutasyonlar sorumlu tutulmustur. Bunun sonucunda artan prostoglandin
E2 seviyesi dokuda remodeling ve vaskilaritede artisa yol agmaktadir. Hastalik adolesan dénemde baslayip 10 yil icerisinde artis
gbstermekte ve sonrasinda sabit kalmaktadir'3. Klinik bulgular arasinda el ve ayak parmaklarinda comaklasma, periostoz, kutis
vertises jirata ve ylz derisinde kalinlasma gorilmektedir. Ayrica dilde biylime, dudak ve géz kapaklarinda kalinlasma, yizde sebase
hiperplaziye bagl akne, folikilit, blefaropitoz, ylz derisinde yagl gériiniim, palmoplantar hiperhidroz olabilmektedir4. Komplet,
inkomplet ve fruste form olmak Uzere 3 klinik formu mevcuttur. Komplet formda tim klinik bulgular izlenmekte iken inkomplet
formda deri bulgular gézlenmez. Fruste formda ise sadece deri bulgularinin gozlenmektedir. Hastaligin tanisi cogunlukla klinik
bulgularla konulur ancak bazen radyolojik incelemelere gerek duyulmaktadir. Radyolojik incelemelerle el ve ayaklarda subperiosteal
kemiklesme gosterilebilmektedir. Olgumuzda deri bulgulari gézlenmesi, radyolojik degisiklikler ve eklem bulgularinin olmamasi
nedeniyle fruste form pakidermoperiostozis tanisi koyduk. Ayirici tanida akromegali, tiroid hastaliklarina bagh akral dedgisiklikler
disinulmelidir. Olgumuzda biyime hormon supresyon testi yapildi ve akromegali dislandi. Hastalida neden olabilecek sekonder
bir neden tespit edilemedi. Hastaligin etkin bir tedavisi bulunmamaktadir. Deri bulgulari icin kollojen formasyonu ve yaglanmays
azaltmak amaciyla isotretinoin tedavisi denenmis olgular mevcuttur!. Kozmetik amacli tedaviler énerilebilir.

Sonug olarak, akromegali dstindiiren bulgularla bagvuran hastalarda ayirici tanida pakidermoperiostozis diistintilmesi gerektigine
dikkat cekmek istedik.
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