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Papillon-lefevre sendromlu ii¢ olgu

Three cases with papillon-lefevre syndrome
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OZET

Papillon-Lefevre Sendromu, tipik olarak 1-5 yas civarinda
ortaya cikan son derece nadir genetik bir bozukluktur. Pa-
pillon-Lefevre Sendromu, palmoplantar hiperkeratoz ile
baslayan ve hizla gelisen periodontopatiye bagli olarak
sut digleri ve kalici dislerin erken kaybiyla karakterizedir.
Sutdisleri serbest hale gelir ve bunlar 5 yas civarinda kay-
bedilir. Genel populasyonda bozuklugun gorilme sikhg,
yaklasik milyonda 1-4 civarindadir. Nadir gorilmesi ne-
deniyle Papillon-Lefevre Sendromlu Ug¢ olguyu ilgili lite-
ratlr bilgileri ile birlikte sunuyoruz. Klin Deney Ar Derg
2011,2(2):222-4

Anahtar kelimeler: Juvenile periodontitis, Papillon-Le-
fevre Sendromu, Palmoplantar hiperkeratoz

GIRIS

Papillon-Lefevre Sendromu (PLS) ilk kez 1924
yilinda Papillon ve Lefevre tarafindan tanimlanan
kalitsal bir hastaliktir. Otozomal resesif olarak ge-
cen hastalikta keratinizasyon bozukluguna bagli el
ici ve ayak tabaninda hiperkeratozik degisiklikler
ve periodontite bagl dis kayiplar1 goriiliir. Toplum
genelinde milyonda 1-4 siklikta goriiliir. El i¢i ve
ayak tabanindan baslayan hiperkeratozik lezyonlar
1-5 yaslarinda goriilmeye baslar."? Bu yazida el ve
ayaklarinda palmoplantar keratodermalar1 olan ve
erken yasta dislerinin birgcogunu kaybeden ii¢ kar-
des olgu nadir oldugu i¢in sunulmaktadir.

Olgu 1

Ondokuz yasinda kadin hasta her iki avug ici ve ayak
tabaninda kalinlasma, kuruma ve catlama sikayetle-
riyle poliklinigimize bagvurdu. Olgunun hikayesin-
den daha 6nce gittigi doktorlardan kseroderma tes-

ABSTRACT

Papillon-Lefevre Syndrome is an extremely rare genetic
disorder that typically effects infants of approximately one
to 5 years of age. Papillon-Lefevre Syndrome is character-
ized by the development of palmar-plantar hyperkeratosis
and early loss of the primary (deciduous) and permanent
teeth due to rapidly progressive periodontopathy. The
primary (deciduous) teeth frequently become loose and
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Syndrome case, which is rarely seen, with a review of the
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hisiyle topikal nemlendirici tedavi aldig1 6grenildi.
El ve ayak tabanindaki kalinlasmanin bir yagindan
sonra bagladigi 5 yasindan sonra zamanla giderek
arttig1 ve dislerinin 5 yas civarinda oldukca azaldi-
gin1 belirtmektedir. Soygecmisinde anne-babasinin
amca cocuklar1 oldugu 6grenildi. Dermatolojik mu-
ayenede her iki avug i¢cinde ve ayak tabaninda kse-
rozis, hiperkeratoz ve fissiirleri mevcuttu (Resim 1).
Tirnak muayenesi normaldi. Dis hekimligi ile kon-
stilte edilen muayenesinde; periodontit ile birlikte
alt santral disleri mevcut olup, diger daimi disleri
mevcut degildi. Ayak tabanindaki lezyonundan ya-
pilan mikolojik inceleme negatif olarak degerlen-
dirildi. Diger laboratuvar incelemeleri normaldi.
Diger sistemlerin muayenesinde bir 6zellik yoktu.
Hastanin ayak tabanindaki lezyonundan psoriazis,
pitriazis rubra pilaris ve Papillon-Lefevre sendromu
on tanilari ile biyopsi alindi. Biyopsisinde irregiiler
parakeratozla hiperkeratoz, akantoz ve orta dereceli
perivaskiiler infiltrat mevcuttu.
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Olgu 2

Onyedi yasinda kadin hasta olgu 1’e benzer sika-
yetlerle poliklinigimize basvurdu. Kardes olan
hastalarin hikayeleri ve daha 6nce aldig1 tedaviler
benzerdi. Dermatolojik muayenesinde; her iki avug
icinde ve ayak tabanida kserozis, hiperkeratozu
vardi. Dis hekimligi ile konsiilte edilen muayene-
sinde; daimi santral disler mevcut olup, diger daimi
disler mevcut degildi. Radyolojik muayenede dis
cermleri mevcut degildi (Resim 2). Hastanin avug
icindeki lezyonundan yapilan mikolojik inceleme
negatif olarak degerlendirildi. Diger laboratuvar in-
celemeleri normaldi. Diger sistemlerin muayenesin-
de bir 6zellik yoktu. Yapilan biyopsisinde irregiiler
parakeratozla beraber giden hiperkeratoz, akantoz
ve hafif perivaskiiler infiltrat mevcuttu.

Olgu 3

Yirmiiki yasinda erkek olgu ayni sikayetlerle bag-
vurdu. Dermatolojik muayenesinde; her iki avug
icinde ve ayak tabaninda kserozis, hiperkeratozu
vardi (Resim 3). Dis hekimligi ile konsiilte edilen
muayenesinde; iist lateraller ve 6 numaralar mevcut
olup diger disleri yoktu, sadece siit digleri mevcut-
tu (Resim 4). Hastanin avug i¢indeki lezyonundan
yapilan mikolojik inceleme negatif olarak deger-
lendirildi. Diger laboratuvar incelemeleri normaldi.
Diger sistemlerin muayenesinde bir 6zellik yoktu.

Hastalarimiza klinik ve histopatolojik olarak
PLS tanis1 konuldu. Hastalarin tiimiine topikal nem-
lendirici karisimlar onerildi. Fissiirleri glimiis nitrat
kalemi ile koterize edildi. Hastalarimizin dis sayisi-
nin oldukca az olmasi nedeniyle dis protezi konul-
mas1 amactyla dis hekimligine yonlendirildi.

Resim 1. Her iki ayak tabaninda hiperkeratoz ve fissirle-
rin goéranima.
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Resim 2. Olgu 2'nin periodondite bagli dis kayiplari.

Resim 3. Avug icindeki hiperkeratozik lezyonlar.

Resim 4. Olgu 3’Un periodondite bagh dis kayiplari.

TARTISMA

Papillon-Lefevre Sendromunda avug i¢i ve ayak
tabanindan baslayan hiperkeratozik lezyonlar 1- 5
yaslarinda goriilmeye baslar, daha sonra ele, 6n kola
ve bacaga yayilir. Bazen asil tendonu, diz ve dirsekte
de benzer lezyonlar goriiliir ve bu sekliyle yanliglik-
la psoriazis tanist konulabilir.'? Bizim olgularimiz
da kiiciik yastan itibaren ara ara gesitli doktorlara
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basvurmus. Hastalarimizda kseroderma ve atopik
dermatit disiiniilerek cesitli tedaviler verilmis fakat
verilen tedavilerden fayda gérmemisler.

Periodontit ve buna bagli dis kayiplar1 4-5 yas-
larinda gortiliir. Agi1z icinde olusan kronik inflamas-
yon sonucunda stit ve kalict dislerin erken kayb1 go-
rilmektedir. Hiperkeratoz ile birlikte dis yapisinda
ve cevresinde agir dejenerasyon ve inflamasyon ile
karakterizedir.® Literatiir taramasi yapildiginda PLS
hastalarinin periodontal durumunu degerlendiren
cok sayida aragtirma mevcuttur. PLS’li hastalarda
erken yaslarda ileri diizeyde inflamasyon gelisimi
ile baglayan agresif periodonditis 4 yas civarinda
biitiin dislerin kaybiyla sonuglanir. Dis kaybiyla or-
tadan kalkan inflamasyon tablosu, daimi dislenme
doneminde dislerin siirmesiyle yeniden ortaya ¢ikar
ve bu sekilde dislerin ¢ogu kaybedilir.**

Otozomal resesif gegisli olan ve 11. kromozo-
mun uzun kolunda lokalize (11q14) katepsin C ola-
rak bilinen enzimdeki mutasyondan kaynaklanmak-
tadir.® Bizim hastalarimizda anne ile baba arasinda
ikinci dereceden akraba evliligi olmasi genetik ge-
¢is Ozelligine uymaktadir. Kafa i¢i kalsifikasyonlar
tentoryum ve koroidde bildirilmigtir. Baz1 hasta-
larda goriilen hiperhidrozis ise kotii kokuya neden
olabilir.” Fiziksel ve mental gerilik, infeksiyon egi-
liminde artig, pyoderma, immiin direng disiikligii
olusabilir.® Hastalarimizin higbirine intrakraniyal
kalsifikasyon, fiziksel ve mental gerilik ve pyoder-
ma eslik etmiyordu.

Literatiirde 100 kadar PLS’li olgu bildirilmistir.
Simdiye kadar etkin bir tedavi yontemi bildirilmez-
ken son yillarda etretinat, izotretinoin ve asitretin ile
palmoplantar ve periodontal lezyonlar1 basarili ola-
rak tedavi edilen birka¢ olgu yaymlanmigtir.”'°

PLS hastalarinda goriilen periodonditisi tedavi
etmek i¢in oral hijyen egitimi, dis ylizey temizligi,
kok yiizey diizlestirilmesi ile kiiretaj gibi cerra-
hi olmayan konvensiyonel tedaviler ve bunlara ek
olarak sistemik antibiyotik uygulamasiyla beraber
periodontal cerrahi islemlerini de kapsayan teda-
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vinin basarisiz olabilecegini 6ne siiren caligmalar
mevcuttur.'2

Sonug olarak; PLS birbirinden farkli sistemleri
etkiledigi i¢in ve nadir goriildiigii i¢in tan1 gogun-
lukla gozden kagmaktadir. Bu hastalarin sunumu ile
farkli sistem sikayetleri olan hastalarda tam anam-
nez alinmasi ve sistemik muayenenin yapilmasinin
Onemini vurgulamaktayiz.
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