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OZET

Papillon - Lefévre sendromunda deride hiperkeratini-
ze alanlar, silt ve stirekli dig dizilerinde periodontal doku
yikimu giriilmektedir. El ayalan ve ayak tabanlaninda hi-
perkeratozisin ortaya gikmast ile periodontal doku yikim
baglamakta ve digler kendiliginden diigmektedir. Seyrek
olarak gozlenen bu sendrom otosomal resesit olatak iletil-
mektedir. Bu gahgmada, 6 y1l iginde gozlenen 5 Papillon -
Lefévre sendromu olgusu klinik ve radyolojik olarak ince-
lenmistir. ‘

Anahtar sbzciikler ¢ Papillon - Lefévre Sendromu,
Palmoplantar keratoderma.

ANA’LYSIS OF CASES OF THE PAPILLON -
LEFEVRE SYNDROME

ABSTRACT

In Papilion - Lefévre syndrome, hyperkeratatic skin
areas and periodontal tissue destruction in both primary -
permanent dentition are seen. The periodontal destructi-
on appears simultaneously with the appearance of palmar
and plantar hyperkeratosis and eventually the teeth exfoli-
ate spontaneously. This syndrome which is seen rare is in-
herited as an autosomal recessive trait. In this study, 5 ca-
ses of Papillon-Lefévre syndrome in a 6 year period are
analized as clinically and radiographically.

Key word: Papillon - Lefévre Syndrome, palmoplan-
tar keratoderma.’

GIRIS

Palmoplantar keratorderma ile birlikte goriilen
periodontosis olarak da adlandinlan Papillon -
Lefévre sendromu derinin hiperkeratozisi ve siit-sii-
rekli dig dizileri destek dokularmin yikimu ile karakte-
rize edilebilen bir sendromdur. [1k kez 1924'de Papil-
lon ve Lefévre tarafindan tanimlanmigtir (3).

Otosomal resesif karakter olarak iletilen bu send-
rom seyrek olarak her iki cinste de goriilebilmekte ve
genellikle 1-4 yaglart arasinda ortaya gikmaktadir
(1,3

Hiperkeratinize alanlarin deride gOriilmeye bas-
lamast ile periodontal doku yikumi baglamakta ve al-
veol kemiginde yatay kemik erimesi meydana gel-
mektedir. Periodontozise ¢ogu kez iltihabin ikincil
olarak eklenmesi ile digetleri ddemli bir gdriinéim al-
maktadir (3,8). Normal zaman ve siralarinda siiren siit
digleri ise agini sallanti sonucunda stirme siralarina
gore kendiliginden diigmekte; siirekli diglerin stirme-

ye baglamasiyla ayn patolojik tablo tekrar ortaya gik-

maktadir (3,4,9).

Bu galigmada, 1.U. Dig Hekimligi Fakiiltesi Pedo-
donti Kliniginde 6 yil iginde gozlenen 5 Papillon -
Lefévre olgusu bildirilecektir.

OLGU BIiLDIRILERI

8 yagindaki bir erkek ¢ocuk (Olgu 1), 9 yagindaki
bir kiz cocuk (Olgu 2), 12 yagindaki kiz gocuk (Olgu
3), 4 yagindaki kiz ve 10 yagindaki erkek iki kardes co-
cuk (Olgu 4, Olgu 5), L.U. Dig Hekimligi Fakiltesi Pe-
dodonti Anabilim Dah Poliklinigine diglerindeki sal-
lant: ve dig kayiplart nedenleri ile bagvurdular.

Hastalarin dzgegmigleri arastinldiginda, siit dis-
lerinin stirmelerini tamamlamalarindan kisa bir siire
sonra sallanarak diigtiikleri; Olgu 1 ve Olgu 2'de st
saf birinci bityiik azilarin, Olgu 3'de alt orta siirekli
kesicilerin, Olgu 5'de alt sol birinci bilyiik azinm stit
disleri gibi kaybedildigi bildirildi.

Hastalarin soygegmisi aragtinldiginda, Olgu 1-2-
3'iin ebeveynlerinin ve kardeglerinin dig-agiz durum-
larinin normal oldugu, dermatolojik gikayetlerinin
bulunmadigy, kardes olan Olgu 4-5'de ebeveynlerin
saglikls oldugu anlagildi '

Olgularin 1.U. Tip Fakiiltesi Cocuk Saglift ve
Hastaliklar: Anabilim Dali Polikliginde yapilan der-
matolojik muayenelerinde, avug igi ve ayak tabanla-
rinda, parmaklara, bilek ve topuk bdlgelerine dogru
yayilabilen keratinize alanlar saptands.
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Resim 1 : 8 yagindaki erkek cocugun (Olgu 1)

agiz ici gorinimii

Resim 2: Qlgu I'in panoramik radyografisi

Resim 3: Olgu 2'in panoramik radyografisi

Apz ici Klinik muayenelerde, disetlerinin kirmz
ve Gdemli oldugu, diglerde ise ¢iiriik olugmadifn goz-
lendi (Resim 1). Olgu 1 ve 2'nin alt saff ve sol birinci
bilyiik azilannda ve ist sol birinci biiyilk azilarinda
iferi derecede sallanh belirlendi. Olgu 3-4'iin kesici-
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Iéesim 4: Olgu 3'in panoramik radyografisi

Resim 5: Olgu 4'in panoramik radyografisi

Restm 6: Olgu 5'in panoramik radyografisi

ler, kdpek digleri ve birinci bityiik azifarinda, Olgu
5'in ise yan siit kesicileri, alt ve tist sag birinci siit azi-
laninda mobilite saptandi. Titm olgularin kesici digler
bolgelerinde migrasyon somucu diestemanin olusgtu-
pu gozlendi.




Papillion - Lefévre Senromu Olgulonmn Incelermesi

Olgulann panoramik radyografilerinin deferlen-
dirilmelerinde alveol kemiklerinde yatay kemik eri-
mesinin meydana geldifi, siirekli dis genmlerinin de
bu nedenle dig yiizeye gok yakm oldugu gorildii (Re-
sim 2,3,4,5,6).

8 yagindaki erkek (Olgu 1) ve 9 yagmdaki kiz co-
cugun (Olgu 2) diglerinin radyolojik olarak incelen-
mesinde alveolizin alt sag birinci bilyiik az, alt ve st
sol birinci biiyilk az bolgelerinde gok siddetli oldugu,
bu bblgelerde kemik desteginin kalmadigy; kesiciler
bolgesindeki kemik erimesinin ise daha az derccede
oldugu; Olgn 1'de ise alt sa ikinci kiigik az1 germinin
bulunmadiji belirlendi (Resim 2,3).

12 yagmndaki kiz gocugiun (Olgu 3) panoramik
radyografisinin deferlendirilmesinde, kesiciler ve bi-
rinci biiyiik azilar bolgesindeki kemik kayiplanmn
apeks diizeyine kadar indigi gozlendi (Resim 4).

4 yagndaki kiz (Olgu 4) ve 10 yagindaki erkek ¢o-
cugun (Olgu 5) diglerinin radyolojik olarak incelen-
mesinde ise siit kesicileri, alt ve iist sag birinci siit az1-
lan, siirekli kesiciler ve alt saf birinci biiyiik az1 bol-
gelermdc kemik erimesinin olu§lugu, Olgu 5'de iist
sag ikinci kiigiik azs germinin bulunmadin goriildi

(Resim 5,6).

TARTISMA

Periodontosis olgulannm ayma tantlan, hipo-
fosfatazi, juvenil periodontosis, histiocytosis-X, ag-
ranulocytosis, 16semi; palmoplantar keratosizlerin
aymic1 tamlan ise fokal palmoplantar ve oral mukoza
hiperkeratozis sendromu, mal de Maleda gibi hasta-
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hklar ve sendromlar ile yapilmaktadir ¢4,5,6,8). Ancak,
palmoplantar keratozlar ile periodontosisin birlikte
goriildiagi tek sendrom Papillon-Lefévre sendromu-
dur ve insidansin milyonda bir oldugu bildirilmekte-
dir (9. Incelenen olgularda da periodontosisin deri ke-
ratozlan ile birlikte goriiimesi olgulann tipik birer
Papillon-Lefévre sendromu oldugunu kamitlamakta-
dir.

Papillon-Lefévie sendromunda deride goriilen ti-
pik belirtiler ¢l ayalan ve ayak tabanlarindaki hiper-
keratinize alanlardir. Sanmitrak-beyaz renkieki, ka-
Iin, buroguk goranimdeki bu hiperkeratinize alania-
mm el ve ayaklann dorsal yiizlerine, parmak aralanna,
bileklere ve topuklara dogru yayildig bildirilmekte-
dir 2,3.489). Goz kapaklann, yanaklanin, diglerin, dir-
seklerin de etkilenebildigi, trnaklarda distrofik degi-
sikliklerin, dura kalsifikasyonunun ve hipohidrozisin
olugabildigi belirtilmektedir (5,7). Bu ¢alismada da ol-
gularin el ayalan ve ayak tabanlannda goriilen hiper-
keratinize alanlann topuk ve bilek bdigelerine dogru
yayilmis oldugu gozlendi. Siirekli dentisyonun etki-

. lendigi Olgu 1,2,3 ve 5'de birinci bityiik azalar ile kesi-

ciler bolgesinde giddetli derecede periodontal doku
yikimnimn olugtugu goraldi.

Papillon-Lefévre sendromu goriilen ¢ocuklarda
dig tedavisi gencllikle oral hijyen yontemlerinin uy-
gulanmas: ve diglerin tiimiiyle diigmesinden sonra uy-
gulanacak total protezler ile gergeklestiritmekted:r.
Ancak son yillarda, periodontosis olgularinmn farma-
kolojik ajanlar ile desteklenmis periodontal tedavisi-
ne gahisiimakiadar.
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