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ÖZET 

Pakidermoperiostozis nadir görülen bir 
bozulduk olup; periostal yeni kemik oluşumu, 
parmaklarda çomaklaşma. yüzde kabalaşma, 
hiperhidmzis. dissebase ve kuti.ı vcrtisis girata 
ile karakterizedir. Burada pakidermoperiosto
zis tanısı konmuş 23 yaşında bir hasta takdim 
edilmiş, hasta klinik ve radyolojik olarak 
incelenmiştir. 

Anuhıar kelimeler: Pakiderınopcrioıturis 

T K İ T ı p B i l A r a » Dergis i C.6. 5 . 4 , 1 9 8 8 , 3 2 4 - 3 2 6 

P a k i d e r m o p e r i o s t o z i s 1 9 3 5 yılında T o u r a i n e ve 
arkadaşları tarafından ayrı b i r s e n d r o m o larak tanım
lanmışt ı r^ ) . B u s e n d r o m özellikle u z u n k e m i k l e r i n 
d is ta l uçlarında per ios ta l y e n i k e m i k oluşumu, par
m a k l a r d a çomaklaşma, yüzde kabalaşma, h ipe rh id ro -
z is , dissebase (folliküllerin s ebum tıkaçlarıyla tıkalı 
olması) ve ku t i s vert is is g i rata ile ka rak t e r i z ed i r . Has
talık pube r t eden önce başlayıp 30 yaş civarında sey
r i n i t amamlar . Kalıtım şekli t am o larak b i l i n m e m e k l e 
beraber o t o z o m a l d o m i n a n t olduğu k a b u l ed i lmekte 
d i r ve e rkek l e rde kadınlardan daha sık göriilür(2,3). 

B u r a d a k o m p l e t p a k i d e r m o p e r i o s t o z i s i o l an bir 
hasta k l i n i k ve r a d y o l o j i k o larak incelenmiştir, 

V A K A R A P O R U 
23 yaşındaki e rkek hasta alında, saçlı der i ve 

yüzde kalınlaşma, katlantılarda a r tma , el ve ayakları
nın faz la ter lemesi yakınmasıyla polikliniğimize baş
v u r d u . Öyküsünde 14 yaşından ber i el ve ayaklarında 
büyüme, yüzünde kalınlaşma ve kabalaşma, saçlı 
der ide kalınlaşma ve katlantılarda a r t m a olduğu, b i lek
l e r i n in ve d i z l e r i n i n şiştiği, z aman z aman e k l e m ağrı
larının olduğu öğrenildi. 

PCHYDERMOPERİOSTOSİS (CASE REPORT) 

Geliş Tarihi: 18 Ocak 1988 

S U M M A R Y 

Pachydermoperiostosis is a rare disorder 
characterized by periostal new bone forma
tion, clubbing of the fingers, facial coarsening, 
hyperh id rosis, 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 

K r y words: Pacliydcmioperiostoiàf. 

T J Research M e d Sel V . 6 , N.4 . 1 9 8 8 , 3 2 4 - 3 2 6 

Öz ve soy geçmişinde özellik o l m a y a n hastanın 
f i z ik ince l emes inde s is tem muayene l e r i n o r m a l o la rak 
b u l u n d u , 

D e r m a t o l o j i k ince lemede c i l t yağlı görünümde, 
folliküler s e b u m tıkaçlarıyla tıkalı i d i ve akne tarzında 
lezyonları vardı. H e r i k i göz kapağında p toz i s geliş
mişti. Naso l ab i a l kıvrımlar belirginleşmiş, c i l t kaba 
b i r görünüm almıştı (Şeki l 1). Saçlı d e r i n i n kalınlaş
ması ve kıvrımlarda a r t m a s o n u c u ku t i s vert is is girata 
oluşmuştu (Şeki l 2). Be l i r g in p a l m o p l a n t a r h ipe rh id -
roz i s i vardı, ancak pa rmak l a rda çomaklaşma y o k t u . 
E l b i l ek l e r i genişlemiş, p a r m a k l a r kalınlaşmıştı. 
H e r i k i d i zde , sağda daha be l i rg in o l m a k üzere y u m u 
şak d o k u şişliği vardı (Şeki l 3). 

R a d y o l o j i k ince lemede akciğer graf is i , pelv is 
ve 4 yönlü ka fa graf i ler i n o r m a l d i . D i z d e per iar t r i t l e 
u y u m l u yumuşak d o k u şişliği ve de jenerat i f değişik
l i k l e r , f emur d is ta l lateral uçta k o r t i k a l düzensizlik, 
pate l la ön kısmında y e n i k e m i k oluşumu mevcu t 
o l u p , t i b i a ve f i bu l ada d i ya f i z e r kes im l e r i içeren kor 
t i k a l kalınlaşma, per ios ta l düzensizlik i z l e n m e k t e y d i 
(Şeki l 4,5) . E l p a r m a k d is ta l uçlarında m i n i m a l dere
cede, ayak parmaklarında ise be l i rg in ak roos t eo l i z i s 
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Şekil I. P a k i d e r m o p e r i o s t o z i s l i has t ada yüz görünümü. 

Şekil 2. Saçlı de r ide k u t i s ver t is is g i ra ta görünümü 

vardı. D i s t a l falanksların uçları k a l e m u c u tarzında 
sivrileşmişti(Şekil 6) . 

S e d i m a n t a s y o n , h e m o g r a m , k a n e l ek t r o l i t l e r i , 
açlık k a n şekeri, karaciğer ve böbrek fonksiyonları, 
t a m id ra r t e t k i k i , per i f e r ik yayması n o r m a l d i . 

TARTIŞMA 
Pak id e rmope r i o s t o z i s p r i m e r v eya sekonder o labi

l i r . P r i m e r pak ide rmope r i o s t o z i s a i l ev id i r , ancak geçiş 
şekli t a m o la rak b i l i n m e m e k t e d i r . O t o z o m a l d o m i 
nant olduğu k a b u l ed i lmek t ed i r . Hastalık e rkek le rde 
kadınlara oranla daha sık görülür(2). T o u r a i n e ve 
arkadaşları hastalığın k o m p l e t , i n k o m p l e t ve früst 
f o r m o l m a k üzere üç varyantı olduğunu belirtmişler
d ir . C i l t ve k e m i k değişikliklerinin b i ra rada olması 
k o m p l e t , kut is vert is is g irata dışındaki c i l t ve k e m i k 
değişikliklerinin olması i m k o m p l e t , sadece c i l t deği
şikliklerinin o l u p kem ik l e rde değişiklik olmaması da 
früst f o r m o larak adlandırılır ( 1 , 2 , 8 ) . B r o n k o j e n i k 
k a r s i n o m l a r a sekonder o larak gelişen p u l m o n e r 
h i p e r t r o f i k os teoar t ropat ide de b u n a benzer b i r send-
r o m gelişebilir. 
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Şekil 3 , Hastanın e l b i l e k l e r i ve d i z kapaklarında yumuşak 

d o k u şişliği. 

Şekil 4 . D i z kapağında yumuşak d o k u şişliği ve y e n i k e m i k 
oluşumu. 

B u r a d a t a k d i m ettiğimiz has tada en be l i rg in 
s e m p t o m kut i s vertisis g irata i d i . K u t i s vert is is girata 
saçlı der i ve alında, yumuşak d o k u d a oluşan de r in 
g i r in t i ve çıkıntıları tınımlamak için kullanılan b i r 
t e r imd i r . P r i m e r veya s ekonde r o l ab i l i r . P r i m e r ku t i s 
vert is is g irata nöropatikbozukluklardamentalretardas-
y o n l a beraberd i r , s ekonde r t i p ise tümörler, intrader-



P a k l d e r m o p e r l o s t o z l s ( V a k a R a p o r u ) / A L L I , Y A P A R , Ö Z E R , K A R A O E M İ R 

Şekil 5 . T i b i a ve f ibulada k o r t i k a l kalınlaşma. Şeki l 6 . A y a k parmaklarında a k r o o s t e o l i z i s ve sivrileşme. 

m a l nevüs, nörofibroma ve d e r m a t o f i b r o m a l a r a bağlı 
olabileceği g ib i , p ak i d e rmope r i o s t o z i s , ak romega l i , 
miksödem, akan to z i s n ig r ikans , d i yabe t g ib i s i s t emik 
hastalıklara da eşlik edeb i l i r (2 ) . Hastamızda men ta l 
r e ta rdasyon olmaması, ku t i s vert is is g irata i le b i r l i k t e 
diğer c i l t bulgularının ve k e m i k değişikliklerinin de 
saptanması neden iy l e k o m p l e t t i p pak ide rmope r i o s 
toz is tanısı k o y d u k . 

K o m p l e t t ip pak ide rmope r i o s t o z i sde r a d y o l o j i k 
o la rak eks t remi te l e rde oldukça h o m o j e n y e n i k e m i k 
oluşumu vardır. U z u n k e m i k l e r i n d is ta l kes im l e r inde 
ve tendonlarındaki düzensiz per ios ta l oss i f i kasyon la r 

k e m i k k o r t e k s i i le b i r l i k t e osseöz b i r k i t l e oluşturur 
(3,4,5) . T u t u l a n e k l e m çevresinde yumuşak d o k u şiş
liği gözlenir. B a z a n e k l e m çevresinde şişlik o l m a d a n -
da per ia r t r i t gelişebilir ve i l e r i sa fha larda dejenerat i f 
değişiklikler oluşur (3,5,6) . Bazı has ta la rda d is ta l 
f a lanks la rda r e z o r b s i y o n , y a n i ak roos t eo l i z i s b i l d i r i l 
m iş t i r^ ,5 ) . B i z i m hastamızda çomak p a r m a k dışında 
tüm k e m i k ve e k l e m bulguları m e v c u t t u . 

B u r a d a , ender görülen b i r hastalık o l an pak ide r 
mope r i o s t o z i s tanısı konmuş, hasta k l i n i k ve r adyo l o 
j i k o larak k o m p l e t t ip b i r p a k i d e r m o p e r i o s t o z vakası 
o la rak t a k d i m edilmiştir. 
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