PACHYDERMOPERIOSTOSIS
(BiR VAKANIN TAKDIMi)

Ugur Ozig *
OZET

Bu yazida nadir gorilen bir sendrom olan pakidermoperiostosis
Uzerinde durulmustur. Klinigimize basvuran bir hastanin ozellikleri in-
celenmis ve literaturde bildirilen vakalarla karsilastinimasi yapilmigtis.
Olayin seyri ve diger hastaliklar yaninda ozellikle hipertrofik pulmo-
ner osteoartropati ile olan ayirici tamisi tartigimistir.

GiRIiS:

Pakidermoper.ostosis klinikte pek sik goérilmeyen bir sendrom-
dur. Hastaligin bashca 6zellikleri, el ve ayak parmaklarinin comak-
iasmasi, Ozellikle tibia, fibula, radius, ulna, humerus distal bélim-
lerinde bzlirgin olan periostal hipertrofi ve yeni kemik formasyonlari,
sach deri, yuz ve ellerde deri degisiklikleri, hiperaktif yag bezleri,
el ve ayaklarda hiperhidrosistir. Bulgularin ayri aynt veya birarada
gorulmesi nedeni ile yillarca bu konunun tartismasi yaptmistir.
Pakidermoperiostosis bu sendrom icin tarifsel bir terim olarak éne-
rilm’stir.

Bu hastalikta parmak degisiklikleri ekseriyetle pubertede bas-
lar. Sinsi olarak seyreder ve eklemlerin progressif genislemeleri el
ve ayak bileklerinde barizlesir. Diger hastalik belirtileri arasinda,
genel kirikhk, parmak sertlikleri, yuz, alin, el ve ayak derilerinde
kinsikhk ve kalinlasmalar sayilabilir. Bu cilt katlanmalarinin en go-
ze carpanlan alinda, cenede ve nasolabial bdlgededir.

Hastalik giderek yavaslar ve spontan olarak durabilir. Baslan-
gictaki kemik yapimi iskelette universal bir hiperostosise gider. Bag-
larda ossifikasyon ve bazi eklemlerde flizyon olusabilir.

Hafif vakalarda yalnizca iskelet sisteminin &zellikleri  belirgin
oldugundan cogunlukla ya taninamaz ya da sekonder hipertrofik
osteoartropati olarak yanlis tanimlantr (5).

# §.8.K. Tepecik Hastanesi Ortopedi ve Travmatoloji Mitehassisi, izmir.
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Hipertrofik osteoartropatinin primer tipi idiopatik veya familial
olup bulgulanin kombine olarak bulundugu bu durum Touraine -
Solente - Gole sendromu olarak 1868 de gdzlenmis ve ayni yazarlar
tarafindan 1935 te ayrintih olarak anlatilmistir (10).

VAK'A:

Y.H., Prot. No. 871, 1952 Yugoslavya dogumlu, halen Manisa’'da
oluran bir erkek hasta. Her iki el, ayak parmaklan ile el ve ayak
bileklerindeki sislik ve buyumeler nedeni ile Dahiliye klinigine bas-
vurmus. Hastaliga kesin bir tani konamamasi Gzerine Ortopedik kon-
sultasyon istendi. ilk muayenesinden sonra incelenmek lzere 6.1.1977
de klin:gimize yatinld.

Resim : 1 Resim : 2

Hastanin baslica sikayetleri el, ayak ve bileklerindeki genisle-
meler, zaman zaman olan hafif agnlar ve ellerindeki terleme idi. Bu
sikayetlerinin 18 yasinda basladigini ve askerligi suresince arttigini
belirtiyordu. Oz ve soy gecmisinde belirgin bir 6zellik yoktu. iskelet
sisteminin disinda butun sistem muayeneleri normal bulundu. Fizik
muayenede el ve ayak bielklerinde genisleme, el ve ayak parmak-
larinda siyanoz olmaksizin gomaklasma oldugu gorildu (Resim: 1,2,3).
Genislemeler kemiksel olup, palpasyonla agri olmuyordu. Cilt el-
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Resim: 3

lerde hafifce kalinlasmis ve terli idi. Yuzde yer yer akne ve naso-
labial olukta hafif derinlesme vardi. Kan kimyasi ve diger laboratu-
var bulgularinda dikkati cekecek bir 6zellik yoktu. Kraniografide
sella tursika’da genisleme olmayip normaldi. Akciger grafilerinde
patolojik bulguya rastlanmadi. Dermatolojik konsiltasyonda yukari-
da belirtilen fizik bulgularin disinda bir 6zellik bulunamadi. El

el bilegi grafilerinde periostal proliferasyon ile bilhassa rad:us alt
ucunda asiri genisleme, duzensizlik, ayni sekilde ayak bileklerinde
tibia ve fibula alt ucunda periostal yeni kemik olusumu ve dis yliz-
lerde dizensizlik dikkati ¢

elde oldugu gibi falankslarda kalinlasmanin yanisira reaktif kemik
degisiklikleri (Akro-osteolizis) ve O6zellikle distal falanks bogumla-
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Resim: 4

Resim: 5

rinda kismi absorbsiyon oldugu gérildii (Resim: 6). iskelet sistemi-
nin pelvis, vertebral kolon gibi incelenen diger bdlimlerinde o6zellik
bulunamadi. Hastanin baba ve kizkardesinin klinik ve radyoegrafik
incelemelerinde de kelirgin bir patclojiye rastlanmadi.
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Resim: 6

TARTISMA:

Idicpatik primer hipertrofik osteoartropati olarak da isimlendi-
riten bu sendrom ilk defa iki kardes olan FRIEDRICH tarafindan ta-
rif edilmis, buna MARIE (1890) tarafindan baska hastalar da ek-
ienmistir (3). Ancak her iki yazar da hastaligr el ve ayaklardaki lez-
vonlar olarak yorumlamislardir. UNNA 1907 de cutis verticus gyriata
halini tarif etmis ve GRONBERG 1927 de bunu Friedrich’in tarif et-
tigi sekille birlestirmistir (3).

TOURAINE, SOLANTE ve GOLE'nin 1935 de sendroma kendi
isimlerini vermelerinden sonra WEENS ve BROWN 1945 de tani be-
lirtmeksizin periostal kalinlasma ve akro-osteolizis gosteren bir vaku
tildirmislerdir (8). Scnralar 1962 de VOGL ve GOLDFISCHER 2 has-
ta daha bildirmisler ve bunun yayinlanmis 10 vakaya dayanarak
kadinlarda pek gorilmeyen br hastalik olarak yorumlamisiardir
(3,12,13). Diger bildiriler Misir (SHAWARBY ve IBRAHIM 1962), Bati
Hindistan (CURT, FIRSCHEIN, ALPERT 1961), Japonya (KATAH
1969), Fransa (VAGUE 1948), A.B.D. (RIMOIN 1965, HERMAN ve ark.
1965), iskandinavya (URSI!NG 1970) ve Ingiltere’den (GUYER ve
ark. 1978) gelmektedir (3,5,7,8,10,12,13).

Yazarlarin ¢ogunun baslangici adolesanda bildirmelerine rag-
men erken ve gec¢ baslangic bulgularinin belirtildigi bildiriler de var-
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dir (2,12,13). Yazarlarin belirttigi parmak c¢omaklasmalari, periost
proliferasyonlari bizim vakamizda da ¢ok belirlidir. Buna karsin sacli
derideki deg.smeler gorulmemis, yalnizca el ve yuz kivrimlarindaki
hafif derinlesmeler dikkati cekmistir. iskelet lezyonlari arasinda
UEHLINGER pelvis, SCHONENBERG ise kafatasi tutulmalarini gos-
termisler ve bizim vakamizda oldugu gibi vertebralarin hemen daima
normal oldugunu bildirmislerdir (3,12).

El ve ayak parmaklarindaki reaktif kemik degisiklikleri CHENEY
tarafindan vertebralarin osteoporotik kamalasmasi, edentulizm, bo-
yun progressif kisalmasi, genislemis kafatasi suturalan gibi diger
anomalilerin de esliginde kendi adiyla anilan bir sendromda belir-
tilmistir (1). Pakidermoperiostosis gibi distal falankslarda resorbtif
kemik degisiklikleri bulunan diger hastahklar arasinda Raynoud,
Lepra, Vinyl chlorid zehirlenmesi sayilabilir. Ancak klinik bulgular
ve buna eslik eden iskelet degisiklikleri ayirici taniyr  kolaylastirir.
Akro-osteoisis, distal falanks bogumlarinin resorbsiyonu olarak Pa-
kidermoperiostosisin ayirici bir 6zelligi olarak kabul edilmektedir
(3,6). Bizim vakamizda da ileri derecede olmamakla birlikte ayak
parmaklarinin distal falankslarinda bu 6zellik cekmektedir (Resim: 6).

Hastalk g:derek yavaslar ve spontan olarak durabilir (5). GUYER
ve arkadaslari (3) tarafindan 10 yil kadar surebildigi belirtilen bu
hastalikta semptomlarda nadiren artma olur. Pakidermoperiostosis
klinikte 3 sekilde ortaya c¢ikar (3,10,12) : 1) Komplet sekil, periosto-
t's ve cutis verticis gyriata ile birtikte olan pakidermiadan ibarettir.
2) inkomplet sekilde sach deride lezyon yoktur, 3) frist sekilde de
periost degisiklikleri minimaldir veya hic yoktur, fakat deri degi-
siklikleri mevcuttur. Bu siniflamaya gére takdim ettigimiz vaka sen-
dromun inkomplet sekli olarak kabul edilmistir. Hastalarin % 30-40°'in-
da aile hikayesinin oldugu bildirilmektedir (3,4,7,10,13). Kalitimin
ceyrek dolde otozomal resesif veya inkompliet otozomal dominant
nakledildigi goérulmustur (5,7,10,12).

Ayirici tanida hipertrofik pulmoner osteoartropati, akromegali,
tiroid bozukluklar, sifilitik periostit, osteopetrosis ve lepra gibi has-
taliklar g6z oniine alinmahdir. Ozellikle hipertrofik pulmoner osteo-
artropati ile olan ayirici tani énemlidir, zira pakidermoperiostosisde-
ki batin klinik ozellikler bu hastalikta da gorulebitir. Pulmoner lezyo-
nun ayirici tanisi radyografik inceleme ile yapilir. Bir brons kanseri
ile osteoartropati bulgularinin ortaya cikmasi arasindaki siire en
uzun 18 aydir. Halbuki pakidermopericstosiste bu stre cok daha
uzundur. Bazi vakalarda da aile anamnezinin bulunusu pulmoner
hastaliktan ayirdedici bir diger oOzelliktir. Akromegalide c¢ene, bu-
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run ve supraorbital boélgeler genislemistir. Kraniografide sella tursi-
ka genislemis goérinir. Pakidermoperiostosiste bu bulgular olmadi-
g1 gibi, akromegalide goriilen makroglassi ve serum inorganik fosfor
seviyesindeki artmada yoktur. Ayrica sendromun tipik kemik degisik-
likleri akromegaliden ayirir. Tirocid hiperfonksiyonunda egzoftalmi,
pretibial miks-6dem ve diger fonksiyon bozuklugu belirtileri bulunur.
Sifilitik periostit simetrik bir dagilim géstermez, daha cok tib.ada
gorulur, serolojik muayeneler ayirici taniya yardimci olur. Osteo-
petrosiste kemiklerin meduller kanallarinda daralma vardir. Lepra-
daki deri degisiklikleri de radyolojik belirti ve comak parmaklarin ol-
may!si ile aynlir.

Bu sendromda bilinen belirli bir tedavi yoktur. Semptomatolojik
bazi tedaviler yapilabilir. Goézkapagi hipertrofisi icin tarsorafi one-
rilir. Onemli bir skdyet ise sempatektomi asiri terlemeyi azaltir.

SONUC:

Pakidermoperiostosis semptomiari adolesan cagda baslayip,
seneler icinde ortaya cikan ve spontan olarak duran nadir bir sen-
dromdur. Klinikte 3 sekilde crtaya ¢ikan bu sendromda takdim et-
tigimiz vaka inkomplet tipe uymaktadir. Hastamizin el, ayak parmak
ve bileklerindeki genisleme ve buyimelerin disinda 6nemli bir s:ka-
yeti yoktu. Aile anamnezi veriimiyordu, baba ve kizkardesinin de
muayenelerinde patolojik bulgu goériulmedi. Vakamiz literatirde bil-
dirilenlerle her yénden benzerlik gostermektedir. Uzerinde durulma-
si gereken son bir nokta da comak parmak ve idiopatik periostal
proliferasyon ile karsimiza cikan bir hastanin pulmoner lezyon yo6-
ninden mutlak arastinimasi geregidir.

SUMMARY

In this article a patient with pachydermoperiostosis is described. His features
are examined and compared ‘with the cases which had been described in medical
literature. The history of the disease is reviewed and the differantial diagnosis
is discussed with particular reference to hypertrophic pulmoner osteoarthropathy.
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