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Nonfamilyal Akro-Osteopati
Ulseromutilans Bureau-Barriére Sendromu

Acro-Osteopathia Ulceromutilans
Non Familiaris Bureau-Barriére Syndrome:
Case Report

OZET Bureau-Barriére sendromu, mutilasyona giden osteoliz ve ayak parmaklarinda iilserle ta-
nimlanan, nonfamilyal, cinsiyete 6zgii olmayan, pek ¢ok etkenle indiiklenen kronik bir sensoritro-
fik polinéropatidir. Klinik semptomatoloji tanisal triada dayanir; ayaklarda plantar bolgelerde agr
duyarsizligy, ayaklarin mekanik basiya maruz kalan bolgelerinde perforasyon gosteren agrisiz iil-
serler, bacaklarin alt kissmlarinda kemiklerde sekil bozukluklar1 ve mutilasyonlarla giden artropa-
tiler olarak tanimlanmigtir. Siklikla erkek alkoliklerin bacaklarinin alt kisimlarinda bilateral olarak
yerlesim gosterdigi tanimlanmistir. Bu klinik bulgular1 gésteren 65 yasinda bilateral akroosteolizis
ve ayak parmaklarinda iilser olan alkolik erkek bir olguyu sunarak ve Bureau Barriére sendromu-
nun klinik bulgularimi tartigmaktayiz. Lokal bakima zayif uyum gostermeleri ve alkol kullanimi-
nin devami nedeniyle tedavisi gligtiir.

Anahtar Kelimeler: Alkolizm; alkolik néropati; ayak ilseri

ABSTRACT The Bureau-Barriére syndrome is described as an acral ulcer with mutilating osteoly-
sis of the limbs that is nonfamiliar, non-sex-specific, induced by many factors, and elicited by sen-
sory-trophic polyneuropathy. The clinical symptomatology is usually based on the diagnostic triad:
analgesia of the foot, perforating ulcers of the foot on the pressure areas, and deforming and muti-
lating arthropathy of the lower limb. Often a bilateral location at the lower limb of male alcoholics
has been described. We report about a 65-year-old alcoholic man with bilateral acroosteolysis and
ulceration of toes and discuss the relevant clinical aspects of the Bureau-Barriére syndrome. Treat-
ment is often hampered due to poor compliance with local care and persistence of alcohol abuse.

Key Words: Alcoholism; alcoholic neuropathy; foot ulcer
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onfamilyal akro-osteopati iilseromutilans olarak da adlandirilan Bu-

reau-Barriére sendromu, ilk olarak 1957 yilinda Bureau ve Barriére

tarafindan tanimlanmigtir. Nonfamilyal akro-osteopati tilseromu-
tilans, akiz akro-osteopati iilseromutilans gibi sinonimleri bulunmaktadur.!
Akroosteoliz, norotrofik iilserasyon ve kronik polindropati ile seyreder. Ge-
nellikle alkol kétiiye kullanimina bagli ortaya ¢ikan kronik analjezik néro-
patinin nadir goriilen trofik bir komplikasyonudur.>® Obezite veya diabetes
mellitus gibi metabolik hastalig1 olan orta yas erkeklerde de ortaya ¢ikmak-
tadir."®* Hemen hemen tiim hastalarda alkolik karaciger hastali§1 bulun-
maktadir.! Soguk havada uzun siire siki botlar giyen, evsiz ve disiik
sosyoekonomik durumu olanlarda daha sik goriilmektedir.!
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IOLGU SUNUMU

Altmis bes yasinda erkek hasta, poliklinigimize her
iki ayakta 6dem ve yara nedeniyle bagvurdu. Has-
ta yaklagik bir yil 6nce sag ayak bagparmak altinda
acilan yara nedeniyle bir dermatoloji kliniginde ya-
tarak tedavi gordiigiinii, tedavi sonunda kapanan
yaranin bir ay 6nce tekrar agildigini ve ayrica sag
ayakta sislik olustugunu ifade ediyordu.

Hastamiz 35 y1l boyunca giinde 2 paket sigara
i¢mis, son 10 yildir icmiyordu, yaklasik 40 yildir da
giinde 2-3 sise sarap icmekteydi. Diabetes mellitus,
lepra ve travma 6ykiisii tanimlamiyordu. Aile bi-
reylerinde benzer sikayeti olan kimse yoktu.

Dermatolojik muayenesinde; sag ayak sirtinda
ve ayak bilegi etrafinda diizensiz sinirli eritem ve
6dem bulunmaktaydi (Resim 1). Sag ayak sirtinda
kahverengi renk degisikligi vardi.Sag ayak bas par-
mak plantar ytizde etrafi hiperkeratotik, 1 cm ¢a-
pinda smnirlar1 diizenli, zemini kanli-piiriilan
materyal iceren agrisiz iilser mevcuttu (Resim 2).
Gene sag ayak tiglincti parmak planter yiizde 0.5
cm ¢apinda agrisiz iilserasyon, bas parmak dorsal
ytizde diizensiz verriikoz goriintimde hiperkerato-
tik lezyonlar bulunuyordu. Sol ayak dorsali ve sol
pretibial bolgede retikiiler hiperpigmentasyon sap-
tand1. Her iki ayak parmaklar1 plantar yiizlerinde
diizensiz hiperkeratotik alanlar ve her iki ayak tir-
naklarinda distrofik degisiklikler bulundugu goriil-

dii. Periferik nabizlar1 palpabl idi.

RESIM 1: Ayak sirtinda hiperpigmentasyon ve édem.
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Psikiyatrik muayenesinde DSM-IV-TR kriter-
lerine gore alkol bagimlilig + hafif derecede men-
tal retardasyon” saptandi. Uygulanan Aleksander
zeka testine gore hastanin IQ diizeyi ‘66’ olarak tes-
pit edildi.

Norolojik muayenesinde dort ekstremite nor-
mal kas giiciinde (hastanin yasi ile uyumlu) bulun-
du ve DTR’ler canli idi. EMG sonucu alt
ekstremitelerde belirgin, aksonal agirlikli, duyusal
polindropati tespit edildi. Kraniyal manyetik rezo-
nansta yasla uyumlu global atrofi ve bilateral sereb-
ral subkortikal iskemi saptanda.

Alt ekstremite venoz Doppler ultrasonografi-
sinde patoloji saptanmadi. Sag ayagin direkt grafi-
sinde osteoporotik goriinim ve bas parmak
proksimal interfalanjial eklemde daralma ve lokal
osteolitik alan izlendi.Diger sistem muayeneleri
normaldi.

Yapilan kan tetkiklerinde kan sekeri, iire, kre-
atinin, iirik asit, ALT, AST, ALP, direkt/indirekt bi-
lirubinler, Ca, kolesterol, trigliserid, serum demir,
demir baglama kapasitesi, ferritin, folik asit ve vi-
tamin B12 diizeyleri normaldi. GGT: 265 U/L (7-
50), sedimantasyon %2 saat/1 saat: 36/100 , prt
zamant: 17 sn (11-15), prt akt: %59,7 (67,5-100),
INR: 1,51 (1-1,5) Albumin: 3,1 mg/dL (3,5-4,8) ve
tam kan sayiminda Hb: 11,6 g/dL (11,5-17,9) Hct:
%35 (35-54), MCV: 110,1 {/1 (80-100) MCH: 36,5
pg (27-34), PLT: 294000 mm?* (150-450) idi.

RESIM 2: Ayak parmaklarin yere temas ettigi yerlerdeki iilserler.
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HbsAg, anti-HCV, anti-HIV ve sifiliz serolojisi ne-
gatif bulundu. Direkt mikolojik incelemede man-
tar elemanlar: saptanmadi.

Anamnez, klinik ve laboratuvar bulgular: ile
nonfamilyal akroosteopati iilseromiitilans olan
hastamiz nadir goriilmesi nedeniyle sunulmasi uy-
gun bulundu.

I TARTISMA

Bureau-Barriére sendromu i¢in tanisal bulgular,
ayaklarin mekanik basiya maruz kalan hiperkera-
totik planter bolgelerinde agrisiz iilserler,bacak dis-
tallerinde duyusal polinéropati ve ayak distal
kemiklerinde osteolizis olarak tanimlanmigtir.!®
Bureau-Barriére sendromunda alt ekstremite dis-
tallerinde belirgin olan ve duyusal lifleri 6n plan-
da etkileyen simetrik sensorimotor polinéropati
izlenir. Ayak ve ayak bilegi diizeyinde periferik si-
nirlerdeki dejeneratif degisiklikler néropatik ya-
kinmalara neden olur. Alt ekstremite derin tendon
refleksleri azalir veya kaybolur. Ayrica hafif dere-
cede motor defisit ve kas atrofisi de izlenebilir.
Sempatik sinir sistemi etkilenmesine bagli indiire
6dem ve siyanoz ile hiperhidroz gelisebilir.!*> Du-
yusal defisitler genellikle trofik degisikliklerden
birka¢ yil 6nce ortaya ¢ikabilir.> Bazi olgularda
niitrisyonel yetersizlige baglh (B12 vitamin eksikli-
gi gibi) diffiiz spinal kord tutulumuna ait klinik
bulgular da gozlenebilir. Spinal kord tutulum bul-
gular1 periferik noéropatiye ait bulgularin golgelen-
mesine neden olabilir."?

Periferik néropati sonucu basing noktalarinda
norotrofik tilserler ortaya ¢ikar ki bunlar kronik
seyreden agrisiz iilserlerdir. Genellikle birinci veya
besinci metatarsal kisimlarinda goriliir. Baslangi¢
bulgusu siklikla bir kallustur. Devam eden basing
sonucu kallus tizerinde kiigiik bir fissiir olusur, ge-
nisler, enfekte olabilir. Santral nekroz gelisir ve il-
Boylece tlserin kallus

serlesir. tarafindan

cevrelenmis tipik goriintiisii ortaya ¢ikar.

Olgumuzda sag ayak birinci parmak plantar
ylizde etraf hiperkeratotik, 1 cm ¢apinda sinirlar
diizenli, zemini piiriilan materyal iceren agrisiz iil-
ser mevcuttu.

Ayakta lenfodem, elefantiyazis benzeri degi-
siklikler ve verriikoz hiperplazi goriilebilir. Ayrica

Turkiye Klinikleri ] Dermatol 2010;20(2)

Baksel AY TEMELLI ve ark.

subungual hematom ve tirnak distrofileri de eslik
edebilir.'?

Hastamizin her iki ayak tirnaklarinda distro-
fik degisiklikler saptandi. Olgumuzun sag ayak bi-
rinci parmak dorsal yiizde diizensiz verritkoz
goriiniimde hiperkeratotik lezyonlar mevcuttu

Kemik lezyonlar1 metatarsofalangial eklemde
ve proksimal falanks tabaninda baglar, proksimal ve
distale dogru ilerler. Kemiklerdeki baslica degisik-
likler demineralizasyon, osteolizis, spontan frak-
tirler ve yanisira osteofitoz, periosteoz ve
hipertrofik osteozdur.?

Olgumuzun sag ayak direkt grafisinde osteo-
porotik goriintim ve sag ayak 1. PIF eklemde eklem
daralmas: ve lokal osteolitik alan izlendi.

Akrodistrofik néropatinin kronik alkolizm di-
sinda diger nedenleri arasinda lepra, diyabet, here-
diter sensoriyal noropatiler, periferik néropatiler,
siringomiyeli, konjenital agr1 yoklugu, tabes dorsa-
lis, periferik sinir yaralanmalari, spinal veya santral
bozukluklar sayilabilir."” Olgumuzda kronik alko-
lizme baglh néropati mevcuttu.

Herediter sensoriyal noropati Tip I (Thévenard
sendromu, familyal akroosteopati iilseromutilans)
otozomal dominant gegislidir ve ilk semptomlar
adolesan donemde ortaya ¢ikar. Geng erigkin do-
nemde el ve ayaklarda hipohidroz, duyu azalmasi,
akrosiyanoz, norotrofik iilserler ile seyreder ve par-
mak kemiklerinde osteoporoz, osteolizis goriiliir.
Herediter sensorial noropati Tip II ise olduke¢a na-
dirdir. Otozomal resesif gecis gosterir ve semptom-
lar erken ¢ocukluk dénemde baslar.! Ayirici tam
acisindan degerlendirildiginde; olgumuzun ilk
semptomlarinin 64 yasinda ortaya ¢ikmasi ve aile-
de benzer sikayeti olan kimsenin bulunmamasi ile
herediter sensoriyal noropatiler, anamnez, klinik
ve laboratuvar bulgular: ile de lepra ve diabetes
mellitus gibi noropati nedenleri diglandi. Olgu-
muzda alt ekstremitelerde belirgin olan sensoriyal
noropati kronik alkolizme baglandi.

Akroosteolizis terimi el ve ayaklarin bir ya da
daha fazla falanksini etkileyen destruktif progesi ta-
nimlar; inflamatuar artritler, psoriatik artropati,
Raynaud fenomeni ile birlikte ve malignitelere se-
konder olarak goriilebilir. Ayrica paraproteinemi,
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konnektif doku hastaliklari, kronik renal yetmez-
lik, vitamin B12 ve folat eksikligi, diabetes melli-
tus, lepra, tabes dorsalis, servikal siringomiyeli gibi
¢ok sayida nedene bagh olarak ortaya ¢ikabilir.>®
Olgumuzda anamnez, klinik ve laboratuvar incele-
meleri sonucu yukarida sayilan nedenlerden her-

hangi biri diisiintilmedi.
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Tedavide primer 6nlem ayagin immobilizas-
yonudur. Antibiyotik tedavisi ile birlikte hidrokol-
loidli bandajlar lokal yara bakiminda kullanilabi-

Braun-Falco O, Plewig G, Wolff HH,
Burgdorf WHC. Dermatology. 2™ ed. Berlin:
Springer-Verlag; 2000. p.1006-9.

Dilhuydy MS, Mercié P, Doutre MS, Viallard
JF, Faure |, Ellie E, et al. [Acrodystrophic neu-
ropathy of Bureau and Barriere]. Rev Med In-
terne 1999;20(12):1126-31.

Momeni A, Stark GB. Early Marjolin's ulcer in
Bureau-Barriere syndrome. Int J Low Extrem
Wounds 2006;5(3):204-6.

NONFAMILYAL AKRO-OSTEOPATI ULSEROMUTILANS BUREAU-BARRIERE SENDROMU

lir.278 Alkol aliminin birakilmasi, uygun diyet, vi-
tamin ilaveleri ve ortopedi, noroloji, psikiyatri kli-
nikleri ile birlikte multidisipliner yaklagimlar
yararli olabilmektedir.! Seyir genellikle kronik
olup, prognoz kétii ve morbidite yiiksektir.?

Olgumuzda, ayak elevasyonu, sistemik ve topi-

kal antibiyoterapi ve vitamin destegi ile iilser tama-

namadi.
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