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OZET

Pakidermoperiostozis nadir goriilen  bir
bozulduk olup; periostal yeni kemik olusumu,
parmaklarda comaklasma. yiizde kabalasma,
hiperhidmzis. dissebase ve kuti.t vcrtisis girata
ile karakterizedir. Burada pakidermoperiosto-
zis tanist konmus 23 yasinda bir hasta takdim
edilmis, hasta klinik ve radyolojik olarak
incelenmistir.

Anuhiar kelimeler: Pakiderinopcrioituris
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Pakidermoperiostozis 1935 yilinda Touraine ve
arkadaslar: tarafindan ayr:i bir sendrom olarak tanim-
lanmistir?). Bu sendrom o¢zellikle uzun kemiklerin
distal wucglarinda periostal yeni kemik olusumu, par-
maklarda ¢omaklasma, ylzde kabalasma, hiperhidro-
zis, dissebase (folliktllerin sebum tikaclariyla tikali
olmasi) ve kutis vertisis girata ile karakterizedir. Has-
talik puberteden 6nce baslayip 30 yas civarinda sey-
rini tamamlar. Kalitim sekli tam olarak bilinmemekle
beraber otozomal dominant oldugu kabul edilmekte-
dir ve erkeklerde kadinlardan daha sik goriiltir(2,3).

Burada komplet pakidermoperiostozisi olan bir
hasta klinik ve radyolojik olarak incelenmistir,

VAKA RAPORU

23 yasindaki erkek hasta alinda, sa¢hi deri ve
yuzde kalinlagma, katlantilarda artma, el ve ayaklari-
nin fazla terlemesi yakinmasiyla poliklinigimize bas-
vurdu. Oykiisinde 14 yasindan beri el ve ayaklarinda
buyume, yluzunde kalinlasma ve kabalasma, sach
deride kalinlagma ve katlantilarda artma oldugu, bilek-
lerinin ve dizlerinin sistigi, zaman zaman eklem agri-

larinin oldugu 6grenildi.

PCHYDERMOPERIOSTOSIS (CASE  REPORT)

Gelis Tarihi: 18 Ocak 1988

SUMMARY

Pachydermoperiostosis is a rare disorder
characterized by periostal new bone forma-
tion, clubbing of the fingers, facial coarsening,
hyperh idrosis, dyssebacea and cutis verticis
gyrata. Here, a 23 years old patient diagnosed
as pachydermoperiostosis was presented and
the patient was examined as clinical and
radiological

Kry words: Pacliydcmioperiostoiaf.
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Oz ve soy gecmisinde 6zellik olmayan hastanin
fizik incelemesinde sistem muayeneleri normal olarak

bulundu,

Dermatolojik incelemede cilt yagli goéruntmde,
folliktiler sebum tikaclariyla tikali idi ve akne tarzinda
lezyonlar: vardi. Her iki g6z kapaginda ptozis gelis-
misti. Nasolabial kivrimlar belirginlesmis, cilt kaba
bir gorantm almist: (Sekil 1). Sa¢li derinin kalinlas-
mast ve kivrimlarda artma sonucu kutis vertisis girata
olusmustu (Sekil 2). Belirgin palmoplantar hiperhid-
rozisi vardi, ancak parmaklarda c¢omaklasma yoktu.
El bilekleri
Her iki dizde, sagda daha belirgin olmak Uzere yumu-
sak doku sisligi vard:1 (Sekil 3).

genislemis, parmaklar kalinlagmisti.

Radyolojik incelemede akciger grafisi, pelvis
ve 4 yonlu kafa grafileri normaldi. Dizde periartritle
uyumlu yumusak doku sisligi ve dejeneratif degisik-
likler, femur distal lateral ucta kortikal duzensizlik,
patella 6n kisminda yeni kemik olusumu mevcut
olup, tibia ve fibulada diyafizer kesimleri iceren kor-
tikal kalinlasma, periostal duzensizlik izlenmekteydi
(Sekil 4,5). El parmak distal uclarinda minimal dere-

cede, ayak parmaklarinda ise belirgin akroosteolizis

Tirkiye Klinikleri Tip Bilimleri ARASTIRMA Dergisi C.6, S.4, 1988

324 Turklsh

Journal of RESEARCH in Medical Sciences V.6, N.4, 1988



pakldermoperiostozls (Vaka Raporu)/ALLI, YAPAR, OZER, KARADEMIR

Sekil I. Pakidermoperiostozisli hastada ytiz gérinimu.

Sekil 2.

Sacli deride kutis vertisis girata gérintimu

vardi. Distal falankslarin ucglar1 kalem ucu tarzinda
sivrilesmisti(Sekil 6).

Sedimantasyon, hemogram, kan elektrolitleri,
aclik kan sekeri, karaciger ve boébrek fonksiyonlari,
tam idrar tetkiki, periferik yaymasi normaldi.

TARTISMA

Pakidermoperiostozis primer veya sekonder olabi-
lir. Primer pakidermoperiostozis ailevidir, ancak ge¢is
sekli tam olarak bilinmemektedir. Otozomal domi-
nant oldugu kabul edilmektedir. Hastalik erkeklerde
kadinlara oranla daha sk goérultur(2). Touraine ve
arkadaslari hastalifin komplet, inkomplet ve frist
form olmak lzere U¢ varyanti oldugunu belirtmisler-
dir. Cilt ve kemik degisikliklerinin birarada olmas:
komplet, kutis vertisis girata disindaki cilt ve kemik
degisikliklerinin olmasi imkomplet, sadece cilt degi-
sikliklerinin olup kemiklerde degisiklik olmamas1 da
frist form olarak adlandirilir (1,2,8). Bronkojenik
karsinomlara sekonder olarak gelisen pulmoner
hipertrofik osteoartropatide de buna benzer bir send-
rom gelisebilir.
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Sekil 3, Hastanin el bilekleri ve diz kapaklarinda yumusak
doku sisligi.

Sekil 4.

Diz kapaginda yumusak doku sisligi ve yeni kemik
olusumu.

Burada takdim ettigimiz hastada en Dbelirgin
semptom kutis vertisis girata idi. Kutis vertisis girata
sacli deri ve alinda, yumusak dokuda olusan derin
girinti ve g¢ikintilar1 tinimlamak i¢in kullanilan bir
terimdir. Primer veya sekonder olabilir. Primer kutis
vertisis girata néropatikbozukluklardamentalretardas-
yonla beraberdir, sekonder tip ise tumodrler, intrader-
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Sekil 5. Tibia ve fibulada kortikal kalinlasma.

mal nevis, norofibroma ve dermatofibromalara bagh

olabilecegi  gibi, pakidermoperiostozis, akromegali,
miksédem, akantozis nigrikans, diyabet gibi sistemik
hastaliklara da eslik edebilir(2). Hastamizda mental
retardasyon olmamasi, kutis vertisis girata ile birlikte
diger cilt bulgularinin ve kemik degisikliklerinin de
saptanmasit nedeniyle komplet tip pakidermoperios-
tozis tanis1 koyduk.

Komplet tip pakidermoperiostozisde radyolojik
olarak ekstremitelerde olduk¢a homojen yeni kemik
olusumu vardir. Uzun kemiklerin distal kesimlerinde

ve tendonlarindaki dtzensiz periostal ossifikasyonlar

Sekil 6.

Ayak parmaklarinda akroosteolizis ve sivrilesme.

kemik korteksi ile birlikte osseéz bir kitle olusturur
(3,4,5). Tutulan eklem cevresinde yumusak doku sis-
ligi gozlenir. Bazan eklem cevresinde sislik olmadan-
da periartrit gelisebilir ve ileri safhalarda dejeneratif
degisiklikler olusur (3,5,6). Bazi hastalarda distal
falankslarda rezorbsiyon, yani akroosteolizis bildiril-
mistir”,5). Bizim hastamizda ¢omak parmak disinda
tim kemik ve eklem bulgulari mevcuttu.

Burada, ender gortlen bir hastalik olan pakider-
moperiostozis tanist konmus, hasta klinik ve radyolo-
jik olarak komplet tip bir pakidermoperiostoz vakasi
olarak takdim edilmistir.
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