
Olgu Sunumu
Case Report

Primer Komplet Pakidermoperiostoz: Olgu Sunumu

Primary Complete Pachydermoperiostosis: A Case Report

Cihangir Alia¤ao¤lu, Murat Aslankurt*, Mustafa Atasoy**, Ömer
Onbafl***, Mahmut Bozkurt****

Erzurum Numune Hastanesi Dermatoloji ve *Göz Klini¤i
Atatürk Üniversitesi T›p Fakültesi **Dermatoloji ve ***Radyoloji Anabilim Dal›

****Do¤u T›p Radyoloji Merkezi, Erzurum, Türkiye

B20

Pakidermoperiostozis (PDP) parmaklarda çomaklaflma,
yüz derisi ve saçl› deride kal›nlaflma ve kabalaflma, uzun
kemiklerde kortikal kal›nlaflma, sebase bezlerin afl›r› ak-
tivitesi ile seyreden nadir görülen bir sendromdur. ‹lk
olarak 1868 y›l›nda tan›mlanm›fl ve otozomal dominant
kal›t›m gösterdi¤i düflünülmüfltür. Erkeklerde kad›nlara
oranla daha s›k görülür. Klinik olarak genellikle adole-
san dönemde bafllar ve yaklafl›k on y›l içinde progresyo-
nunu tamamlar. ‹lk tan›mland›¤›nda, akromegalinin bir
formu oldu¤u düflünülmüfl, fakat sonradan farkl› bir an-
tite oldu¤u gösterilmifltir1. PDP nadir görülen bir send-
rom olmas› sebebiyle sunmay› uygun bulduk. 

Olgu

Otuzbefl yafl›ndaki hastam›z yüzündeki derin oluklan-
malar, el ve ayaklarda çomaklaflma ve göz kapaklar›n-
daki düflüklük flikayeti ile klini¤imize baflvurdu. Hasta-
l›¤›n›n 14-15 yafllar›nda bafllad›¤›n›, 8-10 sene içerisin-

de ilerleyerek flu andaki klinik görünümünün olufltu-
¤unu ifade etti. Ailede ayn› hastal›¤› olan baflka bir
fert olmad›¤›n› belirtti. 
Dermatolojik muayenede, yüzde, özellikle al›n, burun
yan bölgeleri ve zigomatik alanda deri çizgilerinin ka-
l›nlafl›p derin oluklar oluflturdu¤u, göz kapaklar›n›n hi-
pertrofik olmas›ndan dolay› her iki gözde ptozis, saçl›
deri çizgisinde net olarak görülen kutis vertisis girata
bulgusu ve saçlarda afl›r› derecede kepeklenme vard›.
Yüzde ya¤l› bir görünüm (sebore) ile birlikte hastada ti-
pik aslan yüzü görünümü, ayaklarda daha fazla olmak
üzere el ve ayakta belirgin bir derecede hiperhidrozis
gözlendi (fiekil 1). Her iki el ve ayakta distal falankslar-
da çomaklaflma tesbit edildi (fiekil 2). Mukayeseli el gra-
fisinde, bilateral, 1. metakarp kemiklerinde kortikal ka-
l›nlaflma ve periostal reaksiyon görüldü (fiekil 3). 
Göz muayenesinde, renkli görme, göz hareketleri, ön
segment ve retina muayeneleri normaldi. Her iki üst
göz kapa¤›nda belirgin geniflleme mevcut olup verti-
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Özet

Touraine-Solente-Gole sendromu olarak da bilinen pakidermoperiostozis (PDP) de¤iflken geçiflli otozomal dominant kal›t›m
gösteren bir primer hipertrofik osteoartropatidir. Bu nadir hastal›k genellikle puberte döneminde sinsi olarak bafllar ve erkek-
lerde kad›nlardan daha yayg›nd›r. 35 yafl›ndaki erkek hastam›zda aslan yüzü görünümü, her iki göz kapa¤›nda ptozis, kutis
vertisis girata, distal falankslarda çomaklaflma gözlendi. El direk grafisinde periostozis görüldü (Türkderm 2006; 40 (Özel 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 (Suppl B): B20-B22)
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kal uzunluklar› 14 ve 17mm olarak ölçüldü. Alt kapak d›fl 1/3
k›s›mlar›nda daha belirgin olan çekilme mevcuttu. Levator
adale fonksiyonlar›nda belirgin azalma izlendi. Al›n kaslar›-
n›n fonksiyonlar› ekarte edildi¤inde sa¤ ve sol gözde 3 ve
4mm olarak ölçüldü. Kapak kenar› ile retinal refle mesafesi -
1 ve 0 mm idi. Palpebral fissür geniflli¤i alt kapak deformite-
si nedeniyle sa¤l›kl› bir flekilde de¤erlendirilemedi. 
Labaratuar tetkiklerinde hemogram, sedimantasyon, rutin
biyokimya, rutin idrar tahlili normaldi. Hastan›n hormon
analizlerinde ACTH, TSH, GH, FSH, LH, PRL ve kortizol sevi-
yesi normal s›n›rlarda idi. Akci¤er ve bat›n tomografisi nor-
maldi. TPHA ve VDRL negatif olarak bulundu. Tümör mar-
k›rlar›ndan nöron spesifik enolaz (NSE), karsino embriyonik
antijen (CEA) ve ferritin normal düzeylerde idi. 
Tipik yüz görünümü, kutis vertisis girata bulgusu, yüzde ve
saçl› deride sebore, el ve ayakta hiperhidrozis, distal falanks-
larda çomaklaflma ve direk grafide kemiklerdeki kortikal ka-
l›nlaflma gibi bulgulara dayan›larak PDP tan›s› kondu. Hasta
yüzü ve ptozisi için önerdi¤imiz cerrahi giriflimi kabul etmedi.

Tart›flma

Pakidermoperiostozis (PDP) deri ve iskelet sistemini etkileyen,
nadir görülen, otozomal dominant geçiflli bir sendromdur. Er-
keklerde kad›nlardan daha s›k görülür2,3. 

PDP deri ve iskelet sisteminde hipertrofik bulgularla kendini
gösterir. Distal falankslarda çomaklaflma (%89), kaba yüz gö-
rünümü (%61), kutis vertisis girata (%24), fil aya¤› (%24) ve
sebore (%33) gözlenir. Kemik tutulumu s›kl›kla uzun kemik-
lerde kortikal kal›nlaflma fleklindedir3. Radyolojik olarak peri-
ostit görünümü %97 oran›nda tespit edilmifltir3,4. 
Derin nazolabial oluk, al›n çizgisinin oluk fleklinde olmas›, k›-
r›flm›fl buruflmufl gibi görünen saçl› deri, hastada aslan yüzü
görünümüne neden olur. Yüz ve saçl› deride ya¤l› görünüm
vard›r. El ve ayaklarda hiperhidrozis s›k rastlanan bulgular-
dand›r2. 
PDP’nin primer ve sekonder olmak üzere iki alt formu vard›r3.
Primer PDP’de tüm klinik bulgular oldu¤unda, komplet, cilt
bulgular›n›n olmad›¤› tipi inkomplet, sadece cilt bulgular›n›n
oldu¤u tip ise frust form olarak adland›r›l›r5. 
Hastal›¤›n oluflum mekanizmas› tam olarak bilinmemektedir.
Her iki tipinin oluflum mekanizmas›n›n ayn› oldu¤u san›lmak-
tad›r. De¤iflen periferik kan ak›m› gözlenen hastalarda kapil-
ler staz, lokal hipoksiye yol açarak kollajende proliferasyon
yapt›¤› düflünülmektedir. Ayr›ca GH’un fibroblast, endotel
hücreleri ve osteoblastlar› aktive ederek hastal›¤› oluflturabi-
lece¤i de düflünülmüfltür3. 
Sekonder PDP akci¤er ve mediasten enfeksiyonlar›, primer ak-
ci¤er tümörü, metastatik akci¤er tümörü, respiratuar distres
sendromu, bronflektazi, kistik fibrozis, idiopatik akci¤er fibro-
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fiekil 1. Al›n ve yüzde derin oluklanmalar ve kaba yüz görü-
nümü fiekil 3. El kemiklerinde kortikal kal›nlaflma

fiekil 2. Distal falankslarda çomaklaflma



zisi, HIV enfeksiyonu sonucu oluflabilir6. Sekonder PDP’de ku-
tanöz bulgular (pakidermi, kutis vertisis girata, sebore) primer
tipe göre daha az görülür. Osteoartropati ise primer tipe gö-
re daha s›k görülür ve genellikle a¤r›l›d›r7. 
PDP de ptozis olabilir. Orta derecede olanlar tedavi gerektir-
medi¤i halde, ileri derecede olanlar cerrahi olarak düzeltilme-
si gerekir7. S›kl›kla üst göz kapaklar›n›n yatay ve dikey çaplar›
artm›flt›r. Zaman zaman blefarit de olabilir2. Ayr›ca korneal lö-
koma, katarakt ve presenil makülar distrofi de bildirilmifltir7. 
Olgumuzda aslan yüzü görünümü, el ve ayaklarda kabalaflma,
distal falankslarda çomaklaflma, el ve ayakta hiperhidrozisi
vard›. Saçl› deride kutis vertisis girata ile birlikte afl›r› derece-
de kepeklenme ve yüzde ya¤l› görünüm izlendi. Kemik grafi-
sinde kortikal kal›nlaflma, ve her iki göz kapa¤›nda ileri dere-
cede ptozis görüldü. Olgumuz PDP’nin komplet formu olarak
de¤erlendirildi.
PDP akromegali, tiroid akropati, sifilitik periostozis ve lepra-
matöz lepra ile ay›r›c› tan›ya gider3. 
PDPnin etkin bir tedavisi yoktur. Kozmetik olarak hastan›n fli-
kayetlerine yard›mc› olunabilir2. Biz hastam›za yüzü ve ptozisi

için cerrahi tedavi önerdik. Tedavi önerimiz hasta taraf›ndan
kabul edilmedi. 
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