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Tauraine-Solente-Gole Sendromu olarak da bilinen 
primer pakidermoperiostoz (PDP), deri ve yumu�ak doku 
de�i�iklikleri, uzun kemiklerde periostal yeni kemik 
olu�umları ve çomak parmakla karakterize nadir görülen bir 
geli�im defektidir (1,2). Sıklıkla erkeklerde görülen PDP, 
otozomal dominant geçi�li bir hastalık olmakla birlikte 
otozomal resesif geçi�li ve sporadik olgular da bildirilmi�tir 
(3). 

Olgu 
27 ya�ındaki erkek hasta Mart 2002’de yüzündeki 

kırı�ıklıklar ve saçlı derideki �i�likler nedeniyle ba�vurdu. 
�ikayetlerinin ilk kez 10 yıl önce ba�ladı�ı ve giderek 
belirginle�ti�i ö�renildi. Daha önce sa�lıklı oldu�unu 
belirten hastanın anne ve babası arasında akrabalık ili�kisi 
ve ailede benzer yakınması olan birey yoktu. Sistemlerin 
sorgulanmasında zaman zaman kemik a�rıları oldu�u 
ö�renildi. 

Fizik muayenede, hastanın yüzü normalden büyük ve 
kaba hatlıydı. Saçlı deride, alında, yanaklarda derinin kalın 
ve kıvrımlı oldu�u görüldü. Derin alın çizgileri ve 
nasolabial sulkuslar hastaya yorgun bir yüz ifadesi 
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Özet 
Amaç: Tauraine-Solente-Gole sendromu olarak da bilinen 

pakidermoperiostoz, deride kalınla�ma, kemik hipertrofisi ve 
çomak parmakla karakterize nadir bir geli�im defektidir. 
Burada komplet form pakidermoperiostoz tanısı alan, aile 
öyküsü olmayan, sporadik bir olgu sunulmaktadır. 

Olgu Sunumu: 27 ya�ındaki erkek hasta, yüzünde kabala�ma ve 
saçlı derisinde oluklanma nedeniyle ba�vurdu. Yakınmaların 
ilk kez 10 yıl önce ba�ladı�ı ve giderek arttı�ı ö�renildi. 
Anne ve babası arasında akrabalık ili�kisi ve ailede benzer 
yakınması olan birey yoktu. Fizik muayenede, saçlı deride, 
alında, yanaklarda, derinin kalın ve kıvrımlı oldu�u görüldü. 
Her iki üst göz kapa�ında belirgin blefaropitoz mevcuttu. 
Saçlı deri ve yüz derisi seboreik görünümde idi. Ön kol, 
bacak, el ve ayaklarda geni�leme, parmaklarda çomakla�ma, 
hiperhidroz, bilateral palmar bölgelerin tenar ve hipotenar 
çıkıntılarında lineer yerle�imli hiperkeratotik plaklar 
saptandı. Serum osteokalsin düzeyi yüksekti. Olgu klinik, 
radyolojik ve histopatolojik bulgular ile komplet form 
pakidermatoperiostoz tanısı aldı.  

Sonuç: Otozomal dominant geçi� gösterdi�i kabul edilen 
pakidermoperiostozda, nadiren sporadik olguların 
bildirilmesi, hastalıktaki genetik heterojeniteye i�aret 
etmektedir. 
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 Summary 
Purpose: Pachydermoperiostosis, also known as Tauraine-

Solente-Gole syndrome, is a rare developmental defect 
characterized by coarse skin, hyperostosis and clubbing. 
Herein, a case of complete form pachydermoperiostosis is 
presented in whom no family history was found. 

Case Report: A 27-year-old man presented with coarsening of the 
facial features, furrowing of the skin of the face and scalp 
after 10 years of progressive thickining of the skin. There 
was no parental consanguinity and no family history of any 
similar skin condition. Physical examination showed 
excessive thickining of the skin folds and accentuation of 
creases on the face, scalp, forehad and cheeks. Edema of the 
bilateral eyelids and blepharoptosis of the right eyelid were 
also noted. There was seborrhoea on the skin of the face and 
scalp. Enlargement of the extremities, hands and feet, 
clubbing of the fingers and toes and hyperhidrosis were 
clearly evident. Hyperkeratotic linear lesions on the palms 
and soles were also present. Serum osteocalcin levels were 
high. In light of the clinical manifestations, imaging analysis 
and pathological findings, complete form 
pachydermoperiostosis was diagnosed. 

Results: Although pachydermoperiostosis is belived to be an 
autosomal dorminant disease, rarely, sporadic cases have 
also been reported indicating the existence of genetic 
heterogenity in this condition. 
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veriyordu. Her iki üst göz kapa�ında ödem ve sa� göz 
kapa�ında belirgin olan blefaropitozis mevcuttu (�ekil 1). 
Saçlı deri ve yüz derisinde sebase aktivite artı�ı vardı. El ve 
ayaklar normalden geni� ve parmaklarda belirgin 
çomakla�ma mevcuttu (�ekil 2). El ve ayaklarda 
hiperhidroz, bilateral palmar bölgelerde tenar ve hipotenar 
çıkıntılarda lineer yerle�imli hiperkeratotik plaklar izlendi. 
(�ekil 3) Ön kol ve bacaklarda silindirik kalınla�ma ve ödem, 
dizlerde belirgin �i�lik vardı. Ancak dizlerde hassasiyet, ısı 
artı�ı, ballotman izlenmedi. Aksiyel ve periferik tüm eklem 
hareketleri açıktı. Nörolojik muayenede patolojik bulgu 
saptanmadı. 

Tam kan, tam idrar, rutin biyokimya tetkikleri 
normaldi. Tiroid fonksiyon testleri, growth hormon, 
adrenal ve gonadal steroid hormon düzeyleri normal 
sınırlarda iken serum osteokalsin düzeyi yüksek saptandı 

(35.30 ng/ml). Toraks ve abdominal bilgisayarlı tomografi 
incelemelerinde patolojik bulgu izlenmedi. 

Sinoviyal sıvı aspirasyonunda 0.5 ml sıvı mevcuttu ve 
inflamatuvar özellikte de�ildi. 

Direkt grafilerde; özellikle alt ekstremitelerde daha 
belirgin olmak üzere, bilateral alt ve üst ekstremitelerin tubuler 
kemiklerinde simetrik olarak yaygın, kaba, irregüler periostal 
yeni kemik olu�umları ve kortikal kemiklerde kalınla�ma 
izlendi (�ekil 4a ve b). Ayrıca yumu�ak dokuda �i�lik dikkati 
çekti. Tüm vücut kemik sintigrafisinde, her iki üst ekstremite 
uzun kemiklerinde, alt ekstremite uzun kemiklerinde, solda 
belirgin olmak üzere her iki patellada simetrik aktivite artı�ı 
gözlendi (�ekil 5). Beyin MRG’de skalp ve alın derisinde 
kalınla�ma ve kırı�ıklıklar (Bull-dog scalp) mevcut olup diploe 
mesafesinde kalınla�ma saptandı (�ekil 6). 

Saçlı dersinden alınan insizyonel biopsi örne�inin 
histopatolojik incelemesinde, yüzeyde hafif hiperkeratoz ve 
düzensiz akantoz gösteren epidermis, dermiste kollajende 
düzensizle�me, damarlar çevresinde ve periadneksiyel alanda 
mukoid madde izlendi (�ekil 7). Uygulanan alsian mavisi (pH 
2.5) ile bu maddenin belirgin boyanma gösterdi�i saptandı 
(�ekil 8). 

Olgu, bu klinik, radyolojik ve histopatolojik bulgular ile 
PDP ile uyumlu bulundu ve izleme alındı. 

Tartı�ma 
PDP, 9:1 oranında erkeklerde daha sık görülür (1,2). 

Rimoin ve arkada�larının (1) otozomal dominant geçi� 
bildirdi�i hastalıkta resesif geçi�li ve sporadik olguların 
bildirilmesi PDP’deki genetik heterojeniteyi 
göstermektedir (3). Olgumuzun karde�lerinde ve yakın aile 
bireylerinde benzer hastalık öyküsü olmaması bize 
sporadik bir olgu oldu�unu dü�ündürdü. Hastalı�ın 
ba�langıç ya�ı, hayatın ilk yılında ve 15 ya�larda olmak 

 
�ekil 2. Ellerde kabala�ma ve parmaklarda çomakla�ma 

 
�ekil 1. Alında, saçlı deri ve yanaklarda derin oluklar, blefaropitozis 

 

 
�ekil 3. Hipotenar yerle�imli hiperkeratotik plaklar 
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üzere iki pik gösterir (4). Olgular genellikle do�umdan 
itibaren kaba yüz görünümüne sahip olmakla beraber 
hastalı�ın klinik bulguları pubertede belirginle�erek 10 
yıl boyunca yava� ilerleme gösterip daha sonra ömür 
boyu de�i�mez (3). PDP’nin tipik klinik bulguları deride 
kalınla�ma, kemik hipertrofisi ve çomak parmak olup 
literatürde en sık bildirilen bulgular sırasıyla; çomak 
parmak, kaba yüz hatları, sebore, kutis vertis jirata ve 
"elephant feet’’dir (4). Tüm klinik bulguların izlendi�i 
hastalar komplet pakidermoperiostoz, cilt bulgularının 
olmadı�ı olgular inkomplet pakidermoperiostoz, sadece cilt 
bulgularına sahip olanlar ise fruste form olarak 
anılmaktadır (3). Olgumuzun klinik bulguları komplet form 
PDP ile uyumluydu ve PDP’ de görülebilen bulgulardan 
hiperhidrozis, blefaroptozis, palmopalantar hiperkeratotik 
plaklar ve sebore olgumuzda mevcuttu. Follikülit, flushing, 
eklemlerde effüzyon, hipertrofik gastropati, myelofibrozis 
ve anemi ise PDP’e e�lik edebilen di�er bulgular 
arasında yer alır (3-5). 

Eklem tutulumu hastaların %40’ında görülür. 
Tutulum simetriktir ve eklem hareketlerinde kısıtlılık 

saptanmaz. Synovial sıvı non-inflamatuar özelliktedir ve 
periartiküler periostit sonucu hassasiyet, a�rı ve effüzyon 
geli�ti�i dü�ünülmektedir (6). Olgumuzda simetrik olarak 
üst ve alt ekstremitelein tubuler kemiklerinde periostal yeni 
kemik olu�umları, diz eklemlerinde yumu�ak doku �i�li�i 
vardı ancak effüzyon saptanmadı.  

PDP’nin etiyolojisi tam bilinmemekle beraber, temel 
patolojinin artmı� fibroblast proliferasyonu sonucu kollajen 
sentezinde, ekstrasellüler matriks proteinlerinde ve 
glikozaminoglikanlarda artı� oldu�u gösterilmi�tir (7). 

PDP’lu hastalarda saptanan yüksek plazma osteokalsin 
düzeylerinin ise kemik dokudaki osteoblastik aktivite 
artı�ını açıkladı�ı dü�ünülmektedir (4). Olgumuzda da  
serum ostekalsin düzeyi yüksekti. 

PDP’un ayırıcı tanısında SHA (sekonder hipertrofik 
osteoartropati) ve akromegali öncelikle dü�ünülmesi 
gereken tablolardır (4,6,8). SHA’de benzer klinik bulgular 
yine kalıtsal bir zeminde olmakla birlikte �iddetli 
pulmoner, kardiyovasküler, hepatobilier sistem hastalıkları 
ve kanserleri ile beraber görülür (4). Özellikle bronkojenik 

 
�ekil 4A ve B.  Bilateral tibia, fibula ve ön kol kemiklerinde simetrik yaygın düzensiz konturlu yeni kemik olu�umu ve kortikal kemikte kalınla�ma. 
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karsinom sonucu geli�en görülen SHA’de kemik ve 

eklem belirtileri hızla geli�ir ve eklem hareketleri ço�u 
kez a�rılı olup deri de�i�iklikleri ise çok hafiftir veya hiç  

 

olmayabilir. Olgumuzda SHA’ye neden olabilecek bir 
hastalık saptanmadı. Komplet form PDP akromegaliyle 
klinik benzerlik göstermekle birlikte PDP’de growth 
hormon düzeyleri normaldir. Radyolojik olarak yaygın 
periost reaksiyonu PDP için karakteristik olup, mandibular 
açının artı�ı akromegali için tipiktir (4,8). Literatürde 
PDP’e e�lik eden endokrinopatiler ve bir olguda 
akromegali ile beraberli�i bildirilmi�tir (8). Ayırıcı tanıda 
di�er dü�ünülmesi gereken tablolar arasında tiroid akropati, 
diafizial displazi (Camurati-Engelman) ve endostal hiperostoz 
(Van Buchem hastalı�ı) yer alır (8). 

PDP’de tedavi yüz güldürücü olmayıp eklem 

 
�ekil 5. Kemik sintigrafisinde; her iki tibia distal korteksi ile femur 
proksimalinde belirgin simetrik artmı� tutulum.  

 

 

�ekil 6. T1 A�ırlıklı Sagital SE (TR/TE 600/10) MRG’de skalp ve 
alın derisinde kalınla�ma ve <kırı�ıklık “Bull-dog skalp” görünümü. 

 

 

 

�ekil 7. Orta dermiste kollajen demetlerinde düzensizle�me, 
interstisyel ve periadneksiyel mukoid madde varlı�ı (H-E x 100). 

 
 

�ekil 8. Yüzeyel ve orta dermiste perivasküler, periadneksiyel ve 
kollajen demetleri arasında alsian mavisi pozitif madde varlı�ı (Alsian 
mavisi X200). 
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bulgularında non-steroid anti inflamatuar ilaçlar kullanılmakta 
ve yüz derisindeki kıvrımla�malar, blefaropitozis ve kutis 
vertis jirata için plastik cerrahi operasyonlar uygulanmaktadır 
(6,9). 
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