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OZET

Papillon-Lefevre Sendromu (PLS), hizl: ilerleyen periodontal doku yikimi sonucu siit ve daimi dislerde erken kayiplar, avug ici ve
ayak tabaninda yaygin hiperkeratotik alanlarla karakterize otozomal resesif gecis gosteren nadir bir hastaliktir. PLS’nin etyolojisinde;
T ve B lenfosit fonksiyon defektleri, kemotaksis yetersizligi, intraselliiler bakterisidal mekanizma bozukluklariin oldugu ileri
stiriilmektedir. Erken teshis ve multidisipliner yaklasim PLS’nin tedavisi i¢in son derece 6nemlidir. Bu olgu sunumunda, Papillon-
Lefevre Sendromu bulunan iki erkek cocugun agiz ici bulgulari, dis saglig: ve tedavilerindeki multidisipliner yaklagim sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Papillon-Lefevre Sendromu, periodontitis

SUMMARY

Papillon-Lefevre Syndrome (PLS) is a rare genetic disorder with autosomal recessive inheritance characterized by early loss of
primary and permanent teeth due to severe progressive periodontal destruction and palmar-plantar hyperkeratosis. The ethiological
factors involving T and B lymphocyte functional defects, chemotaxis deficiency and intracellular bactericidal mechanism disorders
are suggested to be associated with PLS. Early diagnosis and multidisciplinary approach for the treatment of PLS are vital. This case
report describes the intraoral findings and the multidisciplinary approach used for the oral health maintenance and dental treatment of
two young boys with Papillon-Lefevre Syndrome.
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GIRIS

Papillon-Lefevre Sendromu (PLS) ilk kez 1924 yilin-
da tanimlanan, hizli ilerleyen periodontal doku yikimi so-
nucu siit ve daimi dislerde erken kayiplar, avug ici ve
ayak tabaninda yaygin hiperkeratotik alanlarla karakterize
otozomal resesif gecis gosteren bir hastaliktir. PLS, top-
lum genelinde 1-4/1.000.000 siklikta goriilmekle birlikte

cinsiyet ve 1rk ayrimi bulunmamaktadir®'-".

Hiperkeratotik lezyonlar 1-4 yaslari arasinda baslar,
keskin siirl plaklar avug ve ayak tabanini kapsar, bazen
el ve ayaklarin dorsal ylizeylerine yayilim gosterebilir.
Diffiiz, kuru pul pul goriiniimlii deri ve kalinlig: bir ile
birka¢ milimetre arasinda degisen lezyonlar izlenir. Bu
lezyonlar dizler ve dirseklerde de gozlenebilir. Avug ici
ve ayaklarin hiperhidrozisi ile iligkili olarak kotii koku
olusabilir. Semptomlar kis aylarinda artig gosterir ve agri-
It yariklar gozlenebilir'**.

Hastaligin ag1z ici bulgular siddetlidir. Siit disleri, ge-
lisim ve stirmelerini normal olarak tamamladiktan sonra
2-3 yaglarinda herhangi bir etyolojik faktor olmadan sid-
detli digeti iltihab1 baglar. Diseti parlak kirmizi, 6demli ve
kanamalidir. Periodontal cepler hizla derinlesir, alveoler
kemikte asir1 miktarda kayiplar gozlenir. Klasik tedavi
prosediirlerine cevap alimamaz ve genel agresif periodon-
titis tablosu ile siit digleri 5-6 yaslarinda kaybedilir. Siit
dislerinin diismesinden sonra diseti saglikli goriiniimiine
kavugur. Daimi dislerin siirmeye baslamasiyla gingivitis
ve periodontitis bulgulari tekrarlar, 14-15 yaslarinda da-
imi digler kaybedilene kadar devam eder®.

Deri ve agiz ici bulgularina ek olarak nétrofil, lenfosit
veya monosit fonksiyonlarinda azalma, radyolojik olarak

kafa ici kalsifikasyon bulgular1 gézlenebilir>.

Papillon-Lefevre Sendromunun etyolojisinde; T ve B
lenfosit fonksiyon defektleri, kemotaksis yetersizligi, int-
raselliiler bakterisidal mekanizma bozukluklarinin oldugu
ileri siiriilmektedir. A. Actinomycetemcomitans’in peri-
odontal inflamasyonlardan sorumlu ana mikroorganizma
oldugu kabul edilmektedir”"**. Ayrica bu mikroorganiz-
manin lokosit fonksiyon defektlerinin olusumunda da et-
kili oldugu bildirilmektedir. PLS ile iligkili genetik defek-
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tin, 11q14-q21 kromozomunda lokalize oldugu gosteril-
migstir. Bu biiyiik gen lokusu cathepsin C (dipeptidyl ami-
nopeptidase I)’yi de kapsayan 6 tane gen igermektedir.
Cathepsin C, hiicre i¢i protein degradasyonunda onemli
rol oynayan ve cesitli 16kosit ve mast hiicre graniil serin
proteinazlarini aktive eden lizozomal bir proteinazdir. Ak-
ciger, bobrek ve oral keratinize diseti ile avug i¢i, ayak ta-
bani, diz gibi keratinize epitelyal alanlarda eksprese ol-
maktadir. Ayrica polimorfoniikleer 16kositler (PMNL), al-
veoler makrofajlar ve osteoklastlarda da mevcut oldugu
bilinmektedir. Yapilan ¢alismalar, PLS’1i hastalarda cat-
hepsin C aktivitesinde % 90’dan fazla diisiis oldugunu

gostermigtir'™>'**,

Bu olgu sunumunda, PLS bulunan iki erkek cocugun
ag1z i¢i bulgulari, dis saghig1 ve tedavilerindeki multidi-
sipliner yaklagim sunulmustur.

OLGU1

Dokuz yasindaki erkek hasta dislerinde mobilite si-
kayeti ile Gazi Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Pe-
dodonti Anabilim Dali’na bagvurdu. Hastadan alinan
anamnezde herhangi bir sistemik rahatsizliginin bulun-
madig1 68renildi. Hastanin ekstraoral muayenesinde
avug i¢i ve dizlerinde kuruluk, ayak tabaninda ileri de-
recede hiperkeratozis gozlendi (Resim 1). Bu bulgula-
rin kig aylarinda daha fazla oldugu yaz aylarinda azal-

Resim 1. Olgu 1’in ayak tabanlarinda hiperkeratoz
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dig1 belirtildi. Agiz i¢i ve radyografik muayenesinde alt
ve list ¢ene daimi kesici disler, sag iist 1. kiiciik az1 ile
tim daimi 1. biiyiik az1 diglerin agizda bulundugu, di-
ger kiiciikazi diglerin heniiz siirmedigi, hastanin oral hi-
yeninin iyi olmadig1 ve bazi disler iizerinde plak bulun-
dugu, derin ceplerin varlig1 tespit edildi. Agiz i¢i mu-
ayenesinde ozellikle daimi 1. biiyiik az1 olmak iizere
tim dislerde periodontal yikima bagli olarak mobilite
ve kemik kayb1 gozlendi (Resim 2). Hastanin bu bul-
gular1t PLS 6n tanisinit diisiindiirmesi nedeni ile Gazi
Universitesi Tip Fakiiltesi Dermatoloji Boliimii ile kon-
sulte edildi. flgili boliimde yapilan muayene ve kan tet-
kikleri sonucu hastaya PLS teshisi konuldu.

Resim 2. Olgu 1’in panoramik radyografisi

Hastanin tedavi planlamasinda; oncelikle detertraj ve
kiiretaj islemleri uygulanarak ileri derecede mobilite ve
kemik kayb1 gozlenen tiim daimi 1.biiyiikaz: disleri gekil-
di. Kiiciik az1 digler siirme doneminde oldugu i¢in 10 giin
siire ile antibiyotik (Tetradox 100 mg tablet), ayrica %
0,12 klorheksidinli ag1z gargarasi (Kloroben gargara, 1
hafta) ve deri lezyonlar: icin A Vitamini (Avigen tablet)
verildi. Hastaya gerekli oral hijyen egitimi verilerek, kii-
retaj ve detertraj tedavisi 4 seans tekrarlandi. Hastanin 1.
kiigiik az1 disleri siirmek tizere oldugu icin herhangi bir
aparey yapilmasi diigiiniilmedi ve rutin kontrollere cagril-
di. Ancak hasta kontrollere gelmedi. Hasta 3 yil sonra
tekrar klinigimize bagvurdugunda ise bazi daimi disleri-
nin diistiigii, agizdaki diger daimi dislerin ileri derecede
kemik yikimi nedeniyle asir1t mobil oldugu goézlendi (Re-
sim 3,4). Tiim dislerin ¢ekimine karar verildi. Protez ya-
pilmak tizere Protetik Dis Tedavisi Anabilim Dalina yon-
lendirildi.
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Resim 4. Ug sene sonra Olgu 1’in panoramik radyografisi

OLGU 2

10 yasindaki erkek hasta, digetlerinde sislik ve digle-
rinde mobilite sikayeti ile Gazi Universitesi Dis Hekimli-
&i Fakiiltesi Pedodonti Anabilim Dali’'na bagvurdu. Has-
tadan alinan anamnezde 3 sene 6nce PLS teshisi konuldu-
nin ekstraoral muayenesinde ellerinin iist kisimlarinda ve
dizlerinde hiperkeratozis ve kuruluk izlenirken, ayak ta-
baninda keratoz izlenmedi (Resim 5,6). Agiz ici ve rad-
yografik muayenesinde oral hijyeninin ¢ok kotii, disetleri-
nin hiperemik ve 6demli, dislerin iizerinde plak oldugu
gozlendi (Resim 7). Ust cenede kanin ve 2. biiyiik az1 dis-
ler diginda tiim diglerin stirmiis ya da stirmekte oldugu, alt
cenede ise kiiciik azilar ve 2. biiyiik az1 digler diginda di-
ger daimi dislerinin siirdiigii belirlendi.
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Resim 6. Olgu 2’ nin ellerinde kuruluk ve keratinizasyon

Hastanin alt ve iist kesici digleri ile tiim daimi 1. biiyiik
az1 digleri siddetli periodontitise bagl ileri derecede mobi-
lite ve kemik kaybi nedeniyle ¢ekildi. Cekimlerin ardindan
10 giin siire ile antibiyotik (Tetradox 100 mg tablet), %
0,12 klorheksidinli ag1z gargarasi (Kloroben gargara,1 haf-
ta) ve deri lezyonlari i¢cin A Vitamini (Avigen tablet) veril-
di. Hastaya kiiretaj ve detertraj tedavisi yapildi, gerekli
ag1z hijyen egitimi verilerek motive edildi. Fonksiyonu ve
estetigi saglamak amaciyla alt-iist hareketli protezler yapil-
di. Hastanin motivasyonunu devam ettirmek ve gelismeleri
gozlemlemek iizere kontrollere ¢agrildi. Ancak hastanin
randevularma gelmeyip {i¢ yil sonra tekrar miiracaat etti-
ginde agiz hijyeninin son derece kotii oldugu, alt ¢ene
1.biiyiik az1 diglerini kaybettigi ve siiren diger daimi disle-
rinde siddetli kemik kaybi oldugu goézlendi (Resim 8,9).

Dislerin ¢ekimine ve protez yapilmasina karar verildi.

Resim 7. Olgu 2’nin ag1z i¢i goriiniimii
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Resim 9. Ug sene sonra Olgu 2'nin panoramik radyografisi.
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TARTISMA

Hiperkeratoz ile siit ve daimi diglerin ¢cok erken yag-
larda periodontitis nedeniyle kayb1 gelisim doneminde
olan cocuklar1 psikolojik, sosyolojik ve estetik agilardan
olumsuz yonde etkilemektedir. Hastaligin erken teshis
edilememesi ise bulgular1 daha da siddetlendirmektedir.
Literatiirde deri bulgularinin 1-4 yaslar1 arasinda, peri-
odontitisin ise 3-4 yaslarinda goriilmeye basladig1 belirtil-
mektedir. Hatta kemik kaybinin en erken 2 yasinda goz-
lendigi de bildirilmistir™.

Olgu 1°de, hasta dokuz yasinda klinigimize bagvur-
duktan sonra PLS tanis1 konulmus ve gerekli tedavilere
baslanmigtir. Ancak siit dislerini cok erken kaybetmesi ve
protez yapilmamasi, buna bagli olarak beslenmesinin ve
gelisiminin etkilenmesi, agiz hijyeninin ¢ok kotii olmast,
herhangi bir ila¢ kullanmamasi, yeni siiren daimi dislerinin
kisa siirede cekilecek duruma gelmesi, tedavide multidisip-
liner yaklagilamamasi gibi olumsuz tablolar gelismistir.

Olgu 2’de ise hasta 10 yasinda klinigimize basvur-
mus, PLS tanis1 3 y1l 6nce konulmasina ragmen hasta te-
davilere devam etmemistir. Hastanin agiz ici bulgularimin
ise 1. olguya gore daha siddetli, agiz hijyeninin son dere-
ce kotii durumda oldugu gozlenmistir.

Sunulan her iki olguda da kemik kayb1 olan disler ce-
kilmis, antibiyotik tedavisi ve mekanik tedavi yapilmis,
ancak hastalarin yetersiz oral hijyen saglamalart ve dii-
zenli kontrollere gelmemeleri nedenleriyle dis kayba siire-
ci hizlanarak disler kisa siirede kaybedilmigtir.

Literatiirde bildirilen olgu sunumlarinda da genellikle
hastalarin dislerinde mobilite olduktan sonra dis hekimine
bagvurduklar1 goriilmiistiir. Bu nedenle de yapilan tedavi-
lerin sonuglari tatmin edici olmamaktadir.

Papillon-Lefevre Sendromu olgularinda gozlenen pe-
riodontal lezyonlarin etyolojisi tam olarak agiklanama-
makla birlikte; anatomik defektler (sement, epitelyum ve
tiikiiriikle iligkili), mikrobiyolojik faktorler (A. actinomy-
cetemcomitans ve diger putatif patojenler), viral ajanlar
(cytomegalovirus ve epstein-barr tip 1 viriis) ve polimor-
foniikleer 16kosit fonksiyonlarinda degisiklikler etken
olarak gosterilebilmektedir®*.
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Papillon-Lefevre Sendromu hastalarinda dis tedavi
protokoliine gore daimi diglerin siirme donemlerinde anti-
biyotik tedavisi uygulanmasi, kemik yikimi fazla olan da-
imi dislerin ¢ekilmesi, saglikli daimi dislerde distasi te-
mizligi ve kok yiizeyi diizeltilmesi, agiz gargaralarinin
kullanilmasi, oral hijyenin sik kontrolii ve hastanin takibi
onerilmektedir. Bunlarin yani sira; siit diglerinin bazi da-
imi digler siirdiikten sonra ¢ekilmesi sonucunda mevcut
etken patojenin daimi dislerin sagligi icin tehlike olustu-
racagini, bu nedenle siit diglerinin ¢ekilerek daimi dislerin
patojen olmayan ortamda siirmelerinin saglanmas1 gerek-
tigi, sentetik retinoidlerin (A vitamini analoglar1) peri-
odontal hastalik iizerine de olumlu etkileri oldugu, parsi-
yel ve total protezler yapilabilecegi bildirilmigtir*®. Hasta-
larin biiyiime gelisim durumuna gore implant tedavisi de
bir alternatif olarak goriilmektedir.

Antibiyotik olarak literatiirde tetrasiklin grubunun ya-
n1 sira metronidazol ve amoksisilinin birlikte uygulandig:
olgular da bulunmaktadir'***'***, Literatiirde sunulan si-
nirh olgularda bu uygulamalarin dis kayiplarin1 geciktire-
bilecegi belirtilmigtir*>*"***.

Eronat ve arkadaslarinin" sunduklart olgu raporunda,
hastalarinin digeti cebinden aldiklar1 mikrobiyolojik or-
neklere uyguladiklari antibiyogram testinde en etkili anti-
biyotiklerin amoksisilin-klavulonik asit ve seftriaksom
oldugunu, eritromisinin orta derecede etkili ve penisilin,
tetrasiklin ile kloranfenikolun az etkili oldugunu, metrani-
dazol ve ornidazolun etkisiz oldugunu gézlemlemislerdir.

Kim ve arkadaslar1”, agiz hijyeninin diizenli sekilde kli-
nikte ve evde profesyonel olarak saglanmasinin bu grup
hastalarda daimi dislerin agizda kalma siirelerini arttiracagi-
m sunduklar olgu raporunda belirtmislerdir. Interproksimal
alanlarda ve digeti sulkusunda patojen bakterinin azaltilma-
sinin ve digetine yapilan masajin kan akimini stimiile ede-
rek, ayrica diseti dokusunun keratinizasyonuna karsi olumlu
etkide bulunarak saglayabilecegini ileri siirmiislerdir.

Yine Ahuja ve arkadaglarr’, Ishikawa ve arkadaglar”® da
sunduklari olgu raporlarinda oral retinoid, geleneksel meka-
nik tedavi, sistemik antibiyotik ve periodontal cerrahi sonra-
sinda uzun doénem sonuclarint bilmemekle beraber peri-
odontal sagligin stabilitesini sagladiklarimi bildirmislerdir.
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De Vree ve arkadaslart’ ise klorheksidin, sistemik an-
tibiyotik, periodontal tedavi ve gerektiginde periodontal
cerrahi uyguladiklari 15 yil takipli PLS’li iki kardesin bir
tanesinde daimi dis ¢cekimini azaltabilirken, diger kardes-
te basarili olamadiklarini ve tiim daimi dislerin ¢ekilmek
zorunda kalindigini belirtmislerdir.

Papillon-Lefevre Sendromunda periodontitisin kont-
rolu ¢cok zor olmakla beraber, periodonsiyumda patojenik
floranin diizenli olarak azaltilmasi (6zellikle A. actinomyce-
temcomitans’n) ve enfeksiyonun erken donemlerinde yo-
gun antibiyotik tedavisi PLS’li hastalarin daimi dislerinin
korunmasinda yardimci olacagt iizerinde durulmugtur'***.

Ashri®, farkli tedavi yaklagimlarinin uygulandigi
PLS’li olgu sunumlarini inceleyerek, agiz sagliginin uzun
siire kontrol altinda tutulmasinin yani sira erken yasta tes-
hisin 6nemini vurgulamistir.

En yeni tedavi rejimlerinde acitrein, etretinate ve isot-
retinoin gibi oral retinoidlerin kullanimi giindeme gelmis-
tir. Oral retinoidlerin hem keratoderma hem de PLS ile il-
gili periodontitisin tedavisinde rol oynadig1 bildirilmekte-
dir?”. Gelecekte kok hiicre tedavisinin bu tip cocuklarin
dis tedavilerinde yeni pencereler acabilecegi one siiriil-
mektedir®.

Sunulan tiim olgu raporlar1 degerlendirildiginde; er-
ken teshisin ¢cok 6nemli oldugu, palmar hiperkeratozisi
olan kiigiik yastaki ¢ocuklarin miimkiin oldugu kadar er-
ken donemde periodontal agidan dikkatlice degerlendiril-
mesi gerektigi ve en kisa siirede tedaviye baglanmasinin
onemi ortaya ¢ikmaktadir. PLS’li hastalarin tedavisinde
oncelikle pedodontistlerin yer aldig1 multidisipliner teda-
vi yaklagimlar1 hastalarin yagsam kalitesinin artirilmasinda

baglica rol oynayacaktir.
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