ic hastaliklar

Hipertrofik Pulmoner Osteoartropati

GIRIS

Comak parmak el ve ayak parmaklarinin termi-
nal falankslarinin sekonder olarak her yonde genisle-
yip kalinlagsmasi ve tirnaklarin uzunluguna kavis-
lesmesi ile kendini gosteren bir deformasyondur.
Bazen normal kisilerde de goriilmesine ragmen pa-
tolojik bir durumdur (1).

Comak parmak igin ¢esitli isimler kullanilmis-
tir. Bunlar kisilere, iilkelere ve patolojik yapiya gore
farkliliklar gdsterir. Kullanilan isimler; Tambur ¢o-
mag1 parmagt (1, 2), Hipokrat parmagi (1), Clubbing
(1, 2), Osteoperiostitis Ossificans (1), Osteoartropat-
hie Pneumique de Pierr - Marie (1, 2, 3), Hipertrofik
Pulmoner Osteoartropati (1, 2), Bamberger - Pierre -
Marie Sendromu (3,4) dur.

Biitiin  bunlar ayni patolojiyi tanimlamaktadir.
Hipertrofik Pulmoner Osteoartropati (HPO) ilk defa
1889'da Bamberger ve 1890'da Marie tarafindan ak-
ciger tiiberkiilozlu ve ampiyemli hastalarda, 1904'de
Thompson tarafindan ise akciger kanserli hastalarda
tarif edilmistir.

Pierre - Marie, comak parmaga "Osteoartropat-
liie Hypertrophiant Pneumonique" adinit vermistir.
Pneumonique kelimesiyle patolojinin akciger ile il-
gili oldugunu ifade etmistir. Pierre - Marie'nin akci-
gerde bulduklar1 kendi ifadeleriyle akciger konjes-
yonu idi. Bu durum da birka¢ giinde kaybolmustur

3).

Pierre - Marie, sonradan akcigerlerde daha bariz
patolojik bulgular gérmiistiir. Yaklagik bir yil kadar
sonra Bamberger c¢omak parmagi, bronsektazili
hastalarda daha fazla gordiigiinii soylemistir. Dola-
yisiyla bugiin Bamberger - Pierre - Marie tipinde
Osteoarthropathie Hypertrophiant Pneumonique'den
bahsedilmektedir (3).

Nevzat DALGIC *
Durak YETKIN**
Adem ZORA ***

PATOLOJI

Hipetrofik osteoartropati, periost iltihabi, yeni
kemik tesekkiilii, amit ve parmaklarin ¢comaklagmasi
ile karakterizedir. Periost hiperemik ve &demlidir.
Mononiikleer hiicre infiltrasyonuna ugramistir.

Periost yukariya kalkar ve yeni kemik matriksi
gelisir, kalsifiye olur. Metakarpal ve metatarsal ke-
miklerin yamisira ayak bilegi ve el bileklerindeki
uzun kemiklerin distal uglarinda bu degisiklikler,
kostalar, klavikulalar ve skapulalarda goriilenler ile
benzerlik gosterir. Sinovyal membran ve eklem kap-
silii, 6dem ve hafif iltihabi reaksiyon gdsterir. Ayni
zamanda yumusak doku iltihabi, 6demi, fibroblast
proliferasyonu ve minimal mononiikleer infiltrasyon,
parmaklarin distal ucglarinin genislemesine, biyii-
mesine yol agar (5).

Hastalik Onceleri distal falanks uglarinin yumu-
sak dokularinda baglar. Ayrica ¢omaklasma Once
bagparmak ve isaret parmaklarinda olusur ve diger
parmaklar  bunlar1 izler. Ilk gdze carpan belirti ka-
rekteristik tirnak belirtileridir. Tirnak gerek uzun,
gerekse transvers aks iizerinde biikiiliir ve saat cami
seklinde bombelesir. Yani ¢omaklasma sirasinda
ilk degisiklik tirnak ile parmak arasindaki aginin
diizlesmesidir. Normalde bu ag¢1 160 - 170° iken
180°'ye kadar genisler ve tirnak ile parmak diizlesir.
Bu acinin kaybolmasi sonucu parmak yumusak kis-
mi ile tirnak ayni seviyede kalir (Sekil - 1).

ikinci degisiklik, tirnagin arkadan 6ne dogru
kavislesmeye baslamasidir. Yandan bakildigr zaman
acinin diizlesmesi ve tirnagin papagan gagasi gibi
one dogru kavislestigi daha iyi goriilir. Parmakla-
rin trampet ¢comagi seklinde olmasi yukardan bakil-
makla tam anlasilmaz. Normal el parmagina bakildi-
ginda tirnak ile tirnak yatagi birlesmesinde normal
olarak konkav bir goriiniim vardir.

*  Cumbhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi f¢ Hastaliklart Ana Bilim Dali Arastirma Gorevlisi
**  Cumhuriyet iiniversitesi Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklari Ana Bilim Dali Ogretim Uyesi
*** Cumhuriyet Universitesi Tip Fakiiltesi Bakteriyoloji - Enfek. Hastaliklar1 Ana Bilim Dali Arastirma Gérevlisi
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Sekil- 1 : Normal parmak

Comak parmak vakalarinda tirnak yatagi 6demli
ve sis oldugundan tirnaga bastirildigi zaman bir
yayilma olur. Daha sonra terminal falanks hem enine,
hem boyuna, hem de kalinligina genislemeye baglar.
Tirnak yatagi ¢ogu kez hafif siyanotiktir. Parmak-
larda sicaklik vardir. Terleme ve yanma duyusu ile
birlikte hizli gelisen ¢omaklasmalarda parmak ugla-
rinda agr1 duyulabilir. HPO baglangicta agrisizdir.
Fakat sonralar1 el ve ayak bileklerinde sislik ortaya
cikar. Ilerlemis vakalarda periost, hatta bizzat kemik
de hipertrofiye katilir. Periost kalinlagmast ve eklem
bozukluklar: olur.

Kemik degisiklikleri en fazla kol ve bacaklarda
belirgindir. Daha sonralart humerus ve femurda da
degisiklikler olabEir. Periostal yeni kemik degisiklik-
leri vardir. Kemik iistiindeki dokular 6demli, agrili ve
basmakla duyarlidir. Kemiklerden radius ve ulna
% 30, tibia % 74, fibula % 80, ust falankslar % 60,
femur % 50, metakarp ve metatarslar % 40, alt
falankslar % 25, pelvis % 5 oraninda siklikla olaya
istirak ederler (6).

Hastaligin  baslangicinda  artritik  sikayetler
Romatoid Artrit ile karisabilir, ilerlemis vakalardaki
periostal kemik degisiklikleri skorbiit, sifilitik peri-
ostitve diafizer displazi'den ayrilmalidir.

ETiOPATOGENEZ

HPO'nin etiopatogenezi heniiz kesin agiklana-
mamistir. Sebep olarak hastalikla arasindaki ilgiyi
izah etmek ig¢in toksinler, ndrojenik faktorler, growth
hormon, Ostrojenler gibi g¢esitli etkenlerin sebep ola-
bilecegi iddia edilmis ve deneylerle ispatlanmaya
¢alisilmigtir.

1890'da Marie ilk defa hasta akcigerlerinden
¢ikan bir toksinin periferdeki dokular1 etkiliyerek
HPO'ye sebep oldugunu iddia etmistir.

Chernisch ve ark. hipoksinin etken olabilecegini
savunmakla eksperimental olarak hayvanlarda yapi-
lan sag - sol santi miiteakip topuzlasmis parmaga
benzer degisikliklerin ortaya ¢ikmasinin bu fikri
destekledigini iddia etmektedirler. Fakat {ilseratif
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kolitis, terminal ileitis, steatore'li hastalarda sant
ve hipoksi ihtimali olmamasina ragmen gelismesini
bu teoriyle agiklamanin miimkiin olmadigini ifade
etmektedirler (1, 7).

Vagus siniri kesildikten sonra HPO belirtilerinin
ortadan kalkmaya baslamasi ise ndrojenik bir meka-
kanizmanm olayda rol oynayabilecegi fikrini dogur-
mustur.

Ginsburg, 1958'de HPO'li insanlarda hasta uzvun
kan akiminin fazla oldugunu gostermistir (8).

Greenberg ve ark., HPO'si olan akciger Ca.li
bir hastanin hiicre kiiltlirleri ile invitro, human
growth hormon sentez ve salgilanmasinin artmis
oldugunu, ayrica tiimor dokusundan komsu doku-
lara oranla daha fazla growth hormon bulundugunu
tespit etmistir (9).

Ginsburg ve Brown, iki tanesinde jinekomasti
bulunan 11 HPO li hastanin driner &strojenlerinin
tayininde, 8 tanesinde fazla Ostriol, 3 tanesinde de
ostrol fazlaligi, 6 tanesinde fazla Ostradiol ve 7 ta-
nesinde de Ostrojenlerin total olarak artmis oldugunu
ve bu degerlerin normallere goére anlamli oldugunu
tespit etmislerdir (10).

Netice olarak comaklasma tamamiyla aydinla-
namamistir. Cesitli teoriler ileri siiriilmektedir (1):

1. Vendz staz ve anoksemi: Kol venlerinin lokal
stazi halinde bu lezyonlann yanliz bir tarafta tesek-
kiil edebilmesi ilgingtir.

2. Ekstremitelerde var olan anoksemiyi telafi
etmek amaciyla artan periferik debinin bu sahalara
getirdigi diger metabolitlerin dokularda bir proli-
ferasyona sebep olacak kadar artmasi baglica ihtimal
olarak kabul edilmektedir.

3. Toksisite: Kronik siipiirasyondan kaynak
alan toksik etkilerin bir roliiniin oldugu diisiiniilmek-
tedir. Yumusak kisimlara ait degisikliklerin birkag
hafta iginde tesekkiil edebilecekleri anlagilmistir.
Primer hastalik gegince osteoartropati geriler ve
kaybolur. Prognoz asil hastaliga baglidir.

4. Arterio - vendz santiar : Hemodinamik arag-
tirmalarla ¢omaklagma vakalarinda akcigerlerde arte-
rio - vendz kisa devreler (santiar) tespit edilmistir.
Pulmoner arterdeki vena kani akciger kapillerlerine
ugramaksizin anastomozlar yoluyla pulmoner venle-
re geg¢mektedir. Vena kami igindeki indirgenmis
ferritin de pulmoner kapillerlerden ge¢cmeden ve
degisiklige ugramadan biiyiikk dolasima karigsmak-
tadir. Bu indirgenmis ferritin, parmak uclarinda
vazodilatasyona ve arterio - vendz santiarin agilmasi-
na sebep olur. Sonugta gomaklagsma ortaya c¢ikar.

HPO'de teshise yardimci bir laboratuvar bul-
gusu olmamakla beraber bazen serum alkalen fosfa-
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tazt1 ve fosforu orta derecede yiikselebilir. Uzun ke-
mik grafileri ile kesin taniya varmak miimkiindiir(11).

HPO, basglica akciger hastaliklarinda olmak iizere
¢esitli hastaliklarin es bulgusudur. Bazen higbir has-
talikla ilgili olmadan da ortaya ¢ikabilir ki buna
primer HPO denir. Genel olarak HPO goriilen has-
taliklar soyle gruplandirilabilir:

1. Akciger Hastahklar :

HPO dikkate deger bir tarzda bronkojenik kan-
serlerde ve plevral timdrlerde olmak iizere primer
intratorasik  malignitesi olan hastalarin  yaklasik
% 5 - 10'unda goriiliir. Akcigerlerin metastatik tii-
morlerinde Ozellikle timusa ait tiimorlerde HPO
daha siklikla goriilmektedir. Intratorasik Hodgkin
hastaliginda da HPO goriildiigii bildirilmistir (1, 12,
16).

Parmaklarda ¢omaklagsma akciger apselerinde
drenaji yeterli olmayan vakalarda erken olarak te-
sekkiil eder. Kaide olarak bu 6 - 8 hafta icinde mey-
dana gelmektedir (2, 3, 7).

Akcigerlerin kronik siipiirasy onlarinda, bronsek-
tazi ve akciger tiiberkiilozunda goriilen ileri derecede
siyanoze tambur ¢omagindan daha hafif olan tirnak-
larin gagalasmasi sekilleri arasinda farklilik gosterir.
Comaklasmanin derecesi veya buna sebep olan hasta-
lik ne olursa olsun esas degisme iirnak yataginin yu-
musak dokusunun fazla gelismesi ile ilgilidir. Comak-
lasma daha ¢ok akciger dokusunun organik eksil-
mesi ile giden hastaliklarda goriiliir (1, 5,17).

Kronik kaviter tiiberkiiloz, ampiyem,pndmokon-
yozlar, akcigerin kistik hastaligi, kronik pndémoni-
ler, alveoler fibrozis, ekstrensek allerjik alveolitis
ve puLmoner hipertansiyonda da siklikla HPO goriil-
mektedir (5,11,12,18,19).

Kronik bronsit ve amfizemde parmaklarda c¢o-
maklagsma genellikle goriilmez. Bu hastalarda ¢omak
parmak goriildiigiinde mutlaka iyi tetkik edilmeli ve
% 90 sebebin gogiis i¢i tiimorler oldugu akildan ¢ika-
rilmamalidir.

2. Kalp Hastahklar :

Parmaklarda g¢omaklagma, siyanotik konjenital
kalp hastaliklarinda o6zellikle Fallot tetralojisi'nde ve
Persistant Trunkus Arteriozus'da, sagdan sola santli
konjenital kalp hastaliklarinda, subakut bakteriyel
endokardit'te, Dekompanze konjestif kalp yetmezli-
ginde, kor pulmonale ve kalp tiimoérlerinde siklikla
goriilmektedir (1, 5,17).

3. Karaciger Hastaliklari:

Hanot tipi bilier siroz (kolanjiolitik siroz), obs-
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triiktif bilier siroz, amiloidozis'de ¢omaklagma goriil-
mektedir (4, 5, 17).

4. Gastrointestinal Sistem Hastaliklar1 ;

Ulseratif kolitis, regional enteritis, barsak Tbc,
kronik dizanteri, Sprue, kolon polipozisi, abdominal
Hodgkin hastaligi, ileitis terminalis, steatore ve kolon
kanserlerinde ¢omaklasma gorilmektedir (4, 5, 17).

5. Akromegali :

Akromegalide tambur ¢omagi seklinde parmak-
lar goriilmez. Basit tambur ¢omagi seklindeki par-
maklarda el ufaktir. Halbuki akromegalide el biitiiniiy-
le biyiiktiir. Hatta falankslar nispeten ufaktir. Ayrica
akromegalide diger u¢ kisimlar, burun, dil, kulaklar,
bilhassa alt ¢ene biiylimiistiir. Cene kapandigi zaman
ist ¢cenedeki disler alt ¢enenin arkasina diiger. Buna
prognathisme denir (3).

6. Diger Hastaliklar ;

Hipotiroidi ve tiroid ameliyatlarini takiben orta-
ya ¢ikabilir. Miksddem, shistozomiazis ve el ile ayak-
larin donmalarindan sonra da ¢omaklasma goriilebi-
lir (3, 17, 20).

Subklavian arter anevrizmasi ve pankoast timor-
lerinden sonra tek tarafli ¢omaklagma goriilebilir.
Akciger apeksindeki tek tarafli tiimorlerde o taraf
omuz ve kolda siddetli agri, parestezi ve kuvvet kay-
bt vardir. Kollarda atrofi olabilir. Nadiren Horner
Sendromu ile birliktedir. Bunlarda o taraf parmak-
larda ¢omaklagma ortaya cikar (5,17).

7. 1diopatik ve Herediter Tip ;

Idiopatik  Hipertrofik ~ Osteoartropati  (IHO),
Idiopatik  Generalize ~ Osteofibrozis, Pachyperiosti-
tis'li Acropachidenna, uzun kemikler ve cildin kronik
hipertrofisi, Kronik Hypertrophic Osteoartropathie,
Osteodermatopathie, hypertrophicans, Toursine -
Solante - Gole Sendromu ve Pachydermoperiostitis
isimleri ile de bilinmektedir.

Ik vakay:r 1868'de Freiedrich, iki kardeste tarif
etmistir. Unna, 1907'de ciltte goriilen duruma Cutis
Verticis Gyrata ismini vermistir. Tourain, Solant
ve Cole, 1935'de pachydermoperiostitis'i aynlabilir
antite olarak ac¢iklamigslar ve akromegaliye benzer
veya farkli taraflarini belirtmislerdir.

Hastaligin etyolojisi belli degildir. = Family al
bir hastaliktir. Siklikla erkeklerde goriilmektedir.
Rimoin ve ark., hastaligin otozomal dominant bir
kalittimla gectigini sdylemektedirler (21). Susmano
ve ark, [HO'li bir hastanin ailesinde XYY seks
kromozomlarin1 bulmuslar, fakat bunun tamamen
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tesadiifi oldugunu, ¢iinkii hastalik olmayan pekcok
kiside de goriilebildigini ifade etmislerdir (5, 22).

Hastaligi» Ozellikleri :

1. Daha ¢ok erkeklerde goriilen ailevi bir has-
taliktir.

2. Sinsi baslangigl, agrisiz ve kendi kendine iyi-
1 esebilen bir karektere sahiptir.
3. Parmaklarda topuzlagma vardir.

4. Bas ve yiiz cildinde kalinlasma ve kaba kiri-
sikliklar vardir.

5. Uzun kemiklerde periostal yeni kemiklesme
vardir.

6. Ekstremitelerde yumusak kisinilann hiper-
trofisine bagl sislik ve genislemeler vardir.

7. Ayak ve ellerde fazla terleme vardir.

8. Hastalar seyrek olarak romatoid eklem agn-
larindan sikayetgidirler (23).

Hastalik 3 Degisik Sekilde Goriiliir

1. Komple Sekil Kemik ve cilt belirtilerinin
birlikte olmasi.

2. inkomple Sekil : Kemik degisikliklerinin ol-
masi, fakat yiiz ve ekstremitelerdeki cilt belirtileri-
nin gorilmesine ragmen kafa derisinin normal ol-

masi.

2(o

3, Frust Sekil : Kemik degisikliklerinin olmama-
sina ragmen sadece cilt degisikliklerinin olmasi.

Genellikle anormal durum, agrisiz olarak sene-
lerce yavas olarak ilerler. Bu arada duraklama veya
hastaligin iyilesmesi olabilir. Fakat bir zaman sonra
artmis kemik yapimi tekrar baslayabilir. Iskeletin
her tarafinda yaygin hiperostozis, ligamentlerde
kemiklesme, eklemlerde hareket kaybi, bilhassa
karpal, tarsal ve vertebral bolgede goriiliir. Ilerlemis
dénemde sinir koklerine ve spinal korda baski belir-
tileri ortaya g¢ikabilir (24).

TEDAVi

1. Esas sebebin ortadan kaldirilmasi genellikle
olaymn gerilemesine yardimcidir.

2. TInoperabl vakalarda vagotomi, belirtilerin
ortadan kalkmasinda etkili olmaktadir (25).

3. Radikal bir tedavinin miimkiin olmadig1 hal-
lerde kortikosteroidler agr1 ve sislikleri c¢abuk bir
sekilde ortadan kaldirmaktadir (26).

4. Radyoterapi de hastaligin belirtilerini ortadan
kaldirabilmektedir (26).

5. Genel olarak hastaligin tedavisi varsa semp-
tomlara yonelik tedavi yapilmalidir.
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