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Ozet

Touraine-Solente-Gole sendromu olarak da bilinen pakidermoperiostozis (PDP) degisken gecisli otozomal dominant kalitim
gosteren bir primer hipertrofik osteoartropatidir. Bu nadir hastalik genellikle puberte déneminde sinsi olarak baslar ve erkek-
lerde kadinlardan daha yaygindir. 35 yasindaki erkek hastamizda aslan yizi gérinimd, her iki géz kapaginda ptozis, kutis
vertisis girata, distal falankslarda comaklasma gozlendi. El direk grafisinde periostozis goruldu (Tdrkderm 2006; 40 (Ozel Ek B):
B20-B22)

Anahtar kelimeler: Pakidermoperiostozis

Summary

Pachydermoperiostosis, also known as Touraine-Solente-Gole syndrome, is a primary hypertrophic osteoarthropathy that is
inherited as an autosomal dominant trait with variable expression. This rare disease usually begins insidiously at puberty and
is more common in men than in women. A 35 year-old man with pachydermoperiostosis was presented. He presented with le-
onine appearance, bilateral ptosis, cutis verticis gyrata and clubbing in the distal phalanges. Plain radiograph of hand showed

periostosis. (Turkderm 2006; 40 (Supp! B): B20-B22)
Key Words: Pachydermoperiostosis

Pakidermoperiostozis (PDP) parmaklarda comaklasma,
yuz derisi ve sacl deride kalinlasma ve kabalasma, uzun
kemiklerde kortikal kalinlasma, sebase bezlerin asir ak-
tivitesi ile seyreden nadir gérilen bir sendromdur. ilk
olarak 1868 yilinda tanimlanmis ve otozomal dominant
kalitim gosterdigi dustintlmustur. Erkeklerde kadinlara
oranla daha sik géralar. Klinik olarak genellikle adole-
san donemde baslar ve yaklasik on yil icinde progresyo-
nunu tamamlar. ilk tanimlandiginda, akromegalinin bir
formu oldugu dusuntlmds, fakat sonradan farkli bir an-
tite oldugu gosterilmistir'. PDP nadir goralen bir send-
rom olmasi sebebiyle sunmayi uygun bulduk.

Olgu

Otuzbes yasindaki hastamiz ytztindeki derin oluklan-
malar, el ve ayaklarda comaklasma ve g6z kapaklarin-
daki dusukluk sikayeti ile klinigimize basvurdu. Hasta-
liginin 14-15 yaslarinda basladigini, 8-10 sene icerisin-

de ilerleyerek su andaki klinik gérinimundn olustu-
gunu ifade etti. Ailede ayni hastaligi olan baska bir
fert olmadigini belirtti.

Dermatolojik muayenede, yluzde, 6zellikle alin, burun
yan bodlgeleri ve zigomatik alanda deri cizgilerinin ka-
linlasip derin oluklar olusturdugu, g6z kapaklarinin hi-
pertrofik olmasindan dolay! her iki gdzde ptozis, sacli
deri cizgisinde net olarak goérulen kutis vertisis girata
bulgusu ve saclarda asiri derecede kepeklenme vardi.
Yuzde yagli bir gérantm (sebore) ile birlikte hastada ti-
pik aslan yuzt goérinimu, ayaklarda daha fazla olmak
Uzere el ve ayakta belirgin bir derecede hiperhidrozis
gozlendi (Sekil 1). Her iki el ve ayakta distal falankslar-
da comaklasma tesbit edildi (Sekil 2). Mukayeseli el gra-
fisinde, bilateral, 1. metakarp kemiklerinde kortikal ka-
linlasma ve periostal reaksiyon goruldu (Sekil 3).

G6z muayenesinde, renkli gérme, géz hareketleri, 6n
segment ve retina muayeneleri normaldi. Her iki Ust
g6z kapaginda belirgin genisleme mevcut olup verti-
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kal uzunluklari 14 ve 177mm olarak 6lcaldi. Alt kapak dis 1/3
kisimlarinda daha belirgin olan cekilme mevcuttu. Levator
adale fonksiyonlarinda belirgin azalma izlendi. Alin kaslari-
nin fonksiyonlari ekarte edildiginde sag ve sol gozde 3 ve
4Amm olarak 6lculdu. Kapak kenari ile retinal refle mesafesi -
1 ve 0 mm idi. Palpebral fisstr genisligi alt kapak deformite-
si nedeniyle saglikli bir sekilde degerlendirilemedi.
Labaratuar tetkiklerinde hemogram, sedimantasyon, rutin
biyokimya, rutin idrar tahlili normaldi. Hastanin hormon
analizlerinde ACTH, TSH, GH, FSH, LH, PRL ve kortizol sevi-
yesi normal sinirlarda idi. Akciger ve batin tomografisi nor-
maldi. TPHA ve VDRL negatif olarak bulundu. Tiumér mar-
kirlarindan néron spesifik enolaz (NSE), karsino embriyonik
antijen (CEA) ve ferritin normal duzeylerde idi.

Tipik yUz goéranamu, kutis vertisis girata bulgusu, ytzde ve
sacli deride sebore, el ve ayakta hiperhidrozis, distal falanks-
larda comaklasma ve direk grafide kemiklerdeki kortikal ka-
linlasma gibi bulgulara dayanilarak PDP tanisi kondu. Hasta
yuzu ve ptozisi icin 6nerdigimiz cerrahi girisimi kabul etmedi.

Tartisma

Pakidermoperiostozis (PDP) deri ve iskelet sistemini etkileyen,
nadir gorulen, otozomal dominant gecisli bir sendromdur. Er-
keklerde kadinlardan daha sik gérultr?.

Sekil 1. Alin ve yUzde derin oluklanmalar ve kaba ytz goéru-
numu

PDP deri ve iskelet sisteminde hipertrofik bulgularla kendini
gosterir. Distal falankslarda comaklasma (%89), kaba yiz go-
riniima (%61), kutis vertisis girata (%24), fil ayagi (%24) ve
sebore (%33) gozlenir. Kemik tutulumu sikhkla uzun kemik-
lerde kortikal kalinlasma seklindedir®. Radyolojik olarak peri-
ostit goranimi %97 oraninda tespit edilmistir®*.

Derin nazolabial oluk, alin cizgisinin oluk seklinde olmasi, ki-
rismis burusmus gibi goértinen sach deri, hastada aslan yuzu
goériinimune neden olur. Yaz ve sach deride yagh goérinim
vardir. El ve ayaklarda hiperhidrozis sik rastlanan bulgular-
dandir?.

PDP’nin primer ve sekonder olmak Gzere iki alt formu vardir’.
Primer PDP’de tim klinik bulgular oldugunda, komplet, cilt
bulgularinin olmadigi tipi inkomplet, sadece cilt bulgularinin
oldugu tip ise frust form olarak adlandirihir’.

Hastaligin olusum mekanizmasi tam olarak bilinmemektedir.
Her iki tipinin olusum mekanizmasinin ayni oldugu saniimak-
tadir. Degisen periferik kan akimi g6zlenen hastalarda kapil-
ler staz, lokal hipoksiye yol acarak kollajende proliferasyon
yaptigi dastndlmektedir. Ayrica GH'un fibroblast, endotel
hucreleri ve osteoblastlari aktive ederek hastaligi olusturabi-
lecegi de dusunulmustur:.

Sekonder PDP akciger ve mediasten enfeksiyonlari, primer ak-
ciger tUmorl, metastatik akciger tUmord, respiratuar distres
sendromu, bronsektazi, kistik fibrozis, idiopatik akciger fibro-

Sekil 3. El kemiklerinde kortikal kalinlasma
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zisi, HIV enfeksiyonu sonucu olusabilir®. Sekonder PDP'de ku-
tanoz bulgular (pakidermi, kutis vertisis girata, sebore) primer
tipe gore daha az goérular. Osteoartropati ise primer tipe go-
re daha sik goralur ve genellikle agrilidir’.

PDP de ptozis olabilir. Orta derecede olanlar tedavi gerektir-
medigi halde, ileri derecede olanlar cerrahi olarak diizeltilme-
si gerekir’. Sikhkla tst goz kapaklarinin yatay ve dikey caplari
artmistir. Zaman zaman blefarit de olabilir’. Ayrica korneal 6-
koma, katarakt ve presenil makular distrofi de bildirilmistir’.
Olgumuzda aslan ytzi gériinim, el ve ayaklarda kabalasma,
distal falankslarda comaklasma, el ve ayakta hiperhidrozisi
vardi. Sacli deride kutis vertisis girata ile birlikte asiri derece-
de kepeklenme ve ylzde yagh gériiniim izlendi. Kemik grafi-
sinde kortikal kalinlasma, ve her iki g6z kapaginda ileri dere-
cede ptozis gorulda. Olgumuz PDP’nin komplet formu olarak
degerlendirildi.

PDP akromegali, tiroid akropati, sifilitik periostozis ve lepra-
matoz lepra ile ayirici taniya gider®.

PDPnin etkin bir tedavisi yoktur. Kozmetik olarak hastanin si-
kayetlerine yardimci olunabilir®. Biz hastamiza yuzu ve ptozisi

icin cerrahi tedavi 6nerdik. Tedavi 6nerimiz hasta tarafindan
kabul edilmedi.
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