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BiR VAKA NEDENI iLE PAPILLON - LEFEVRE SENDROMU

Belgin BAL* Coskun BARAN** Nejat ARPAK***

OZET

Papillon - Lefevre Sendromu oldukg¢a nadir goriilen, otozomal
resesif olarak tasinan kalitsal bir hastaliktir. Genellikle el ayalari
ve ayak tabanlarinda hiperkeratinizasyon ile siit ve daimi diglen-
mede periodontal dokularda erken yikimlarla karakterizedir.

Bu calismamizda, ilging bulgular1 ve 9 yil izlenmesi bakimindan
Oonemli gordiigiimiiz vaka takdim edilmistir.

Anahtar kelimeler : Papillon - Lefevre Sendromu.

SUMMARY
PAPILLON - LEFEVRE SYNDROME (A CASE REPORT)

Papillon - Lefevre Syndrome is a very rare hereditary disease
with autosomal recessive inheritance. It is characterized by diffuse
palmar - plantar hiperkeratosis associated with early loss of deci-
duous and permanent teeth.

In this study a nine year report of a case of Papillon - Lefevre
Syndrome has been presented bec?use of its interesting features.
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GIRIS

Cocuklarda periodontal dokularda erken yikimlarin olusmasi
ve erken donemde dis kayiplarinin goriilmesine oldukca ender rast-
lanmaktadir. Bu tip periodontal hastaliklar ¢ogunlukla c¢ocugun
savunma mekanizmasindaki bir eksiklik, sistemik bir hastalik ve-
ya bir sendromun bir pargasi olarak gorilmektedir (1, 3,9, 12, 16).
Bu tip erken periodontal doku yikimlarima gorildigi sendrom-

lardan bir tanesi de Papillon - Lefevre Sendromudur.

Galanter (4)'in bildirdigine gore, Papillon - Lefevre Sendromu
(PLS) Papillon ve Lefevre tarafindan (1924), el ayalarinda ve ayak
tabanlarinda hiperkeratoz ile birlikte siit ve daimi dislenmede pe-
riodonsiyumun erken harabiyeti ile karakterize kalitsal bir hasta-
lik olarak tanimlanmistir. Yine, Galanter (4)'in bildirdigine gore, bu
tip deri bulgulari veren benzer hastaliklarin daha Once tanimlan-
masina kargin, 0r : Unna ve Thost'un palmoplantlar hiperkeratoz'u
(Unna 1883) ve Mal de Malade (Hovarka ve Ehlers, 1887), bunlarda

herhangi bir agiz bulgusu verilmemistir.

Goriulme sikligi yaklasik 4 milyonda bir olarak tahmin edilen
sendrom otozomal resesif olup, vakalarin % 23'linde aile c¢izgisi
izlenmektedir (2,13).

Hastaligin nedeni ve patogenezi halen bilinmemekle birlikte
bazi lokal faktorlerden bahsedilmektedir (17). Vrahopoulos (17)'un
bildirdigine gore, ilk zamanlarda sendrom ekto ve mezodermal mal-
formasyonlarin bir kombinasyonu olarak diistinilmis, bundan
sonra ise sement veya diseti epitelinde bir defekt olabilecegi ve ay-
n1 zamanda periodontal ligamentin kollajenolitik aktivitesinde bir
fonksiyonel dengesizlik olabilecegi diistiniilmiistiir. Son zamanlar-
da subgingival florada gram(—) anaerobik c¢ubuklarin (B.Gingiva-

lis, Capnocytophaga) ve spiroketlerin hakim oldugu bulunmustur(6).

Preus ve arkadaglari (11), vakalarinin subgingival florasinda
A.Actinomycetemcomitans izole etmislerdir. Vrahopoulos (17), bir

vakasinda yaptigi ultrastriiktiirel inceleme sonucunda gram(—)
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kok tipi bakterilerden bahsetmis, ancak dokulardaki asiri yikim-
dan bakteri invazyonunun sorumlu olmadigini belirtmistir.

PLS'da hastalarin savunma mekanizmalari da arastirilmis ve
Vrahopoulos (17)'un bildirdigine gore, lenfositlerin PHA stimulas-
yonuna azalmis bir cevap olusturduklari, notrofilik grantilositlerin-
de kemotaktik ve fagositik fonksiyonlarinda bir defekt oldugu bu-
lunmustur. Bazi arastirmacilar tarafindan da bu fonksiyonlar nor-
mal olarak kaydedilmistir (7,14).

PLS'da siit dislenmenin baslamasi ile birlikte agiz bulgulari
baslamaktadir. Plagin ¢ok az oldugu ya da hi¢ olmadigi durumlar-
da bile ciddi diseti iltihab1 vardir. Disetleri parlak kirmizi renkte,
6demli ve kolay kanamalidir. Periodontal cepler cok derindir ve
¢ok ciddi alveol kemik kayiplar1 vardir. Kisa zamanda ilerleyen ke-
mik kaybi sonucunda tiim siit disleri yaklasik 4 yasinda kaybedi-
lir. Bunu takiben daimi dislenmeye kadar disetleri normaldir, her-
hangi bir patoloji gézlenmez. Yaklasik 13 yasinda da daimi disler
siit dislenmedeki gibi kaybedilir, ancak 3. molarlar bu durumdan
etkilenmez (2,4). PLS'daki hiperkeratoz dogustan cok ag¢ik kirmizi
renkle basglar, ancak cogunlukla siit dislenmenin baslamasi ile bir-
likte goriiliir. El1 ayasi ve ayak tabanlari kirmizi pullu bir gérinim
alir, bunun kalinligr 1 mm.'den birka¢c mm.'ye kadar degismekte-
dir. Bunlarin mevsimlere gore sulanma gosterdigi ve oral inflam-
masyonun ciddiyetine bagli olarak arttigi Dbildirilmistir. Bundan
baska diz ve dirseklerde, el ve parmaklarin sirt kisimlarinda, kol
ve bacaklarda da keratoz gorildiigii bildirilmistir. Yine géz kapak-
lar1, yanak ve dudak koseleri de keratoz goriilebilen diger bolge-
lerdir (2, 4).

Yine bu sendroma bagli olarak bazi vakalarda tirnaklarda de-
fektler, intrakranial kaisifikasyonlar, arachnodactili, karacigerde
fonksiyon bozuklugu, bobrek abncrmalitleri, biliylime geriligi ve
cesitli kemik abnormaliteleri bildirilmistir, ancak bunlar ¢ogunlu-
gu olusturmamaktadir (5). PLS'unu diseti iltihab1 ve erken ve siit
ve daimi dis kayiplart olusturan diger sistemik hastaliklardan ayir-
detmek icin bazi testler yapilmaktadir ki ¢ogunlukla bu kisilerde

bulgular normal limitlerdedir (2).
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Bu calismamizda ilging bulgular1 ve 9 yil siireyle izlenebilmesi
bakimindan 6nemli goérdiigiimiiz boyle bir vakanin taktimi yapil-
mistir

OLGU BILDIiRIMI

Hastamiz G.B. ilk olarak 1980'de A.U. Dishekimligi Fakiiltesi
Periodontoloji Anabilim Dalina disetlerinde kanama, agri ve ra-
hatsiz edici agiz kokusu sikayetleri ile bagvurmustu. O tarihte 9 ya-
sinda olan bayan hastamizin alinan anamnezinde sit dislerinin sir-
mesinin normal oldugunu, bu donemde herhangi bir diseti sikayeti
olmadigini ve siit dislerini normal siiresinde kaybettigini, ancak
daimi dislenmeye geciste hemen diseti sikayetlerinin bagladigi, an-
cak ailesinin sosyo - ekonomik ve kiiltiirel diizeyinin oldukca dusiik
olmasi1 nedeni ile bu durumun normal kabul edilerek herhangi bir
dishekimine basvurmadiklart 06grenildi. Bize geldiklerinde hasta-
nin alt sag Onkeser disinin digindaki tim disleri mevcuttu ve yasi-
na gore disler erken olarak slirmelerini tamamlamislardi, ancak
disetleri kirmizi, kanamali ve 6demli idi (Resim 1). Periodontal
sond ile 5-6 mm. ye varan periodontal patolojik cep varligi sapta-
nan hastanin dislerinde de ¢ok fazla mobilite bulunmaktaydi. Has-
tadan elde edilen periapikal ve panoramik radyografilerde ciddi ke-
mik kayiplart oldugu goriilmekteydi (Resim 2 ve 3). Alinan frontal
kafa rontgeni, el bilek ve diz eklemi radyografileri normal gorii-

nimdeydi.

Hastamizin el ayalarinda linear tarzda hafif bir keratinizasyon
mevcuttu, ayak tabanlarinda hiperkeratoz bulgusu yoktu, buna kar-
sin proksimal interfalangeal eklemlerde knuckle padler vardi (Re-
sim 4 ve 5). Diz eklemleri ile ayak topuklarinin arka iist bolgesin-

de de hiperkeratoz alanlar mevcuttu (Resim 6, 7, 8, 9).

Hastanin genel saglik durumu normaldi. Alinan anamneze go-
re dizlerindeki hiperkeratoz alanlarda ozellikle kig aylarinda sulan-

malar oldugu belirtilmisti, ancak bu durumdan dolayr bir tedavi
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Resim 1 : Hastanin baslangi¢c agiz ici goriiniimii.

Resim 2 : Hastanin baslangi¢ seri periapikal radyografileri.
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Resim 3 : Baslangic panoramik goriiniim.

Resim 4 : Parmakalrin eklem boélgelerindeki goriiniim.
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Resim 5 : Parmaklarin eklem bdélgelerinin goriinimiu.

Resim 6 : Hastanin diz bolgesindeki hiperkeratotik alanlar.
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Resim 7 : Hastanin sag dizindeki
hiperkeratotik lezyon.

Rerlm 8 : Hastanin sol dizindeki
hiperkeratotik lezyon.
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Resim 9 : Ayak topuklarimin goériiniimii.

gormiiyordu. Ailesinde baska bir bireyde bu tip bulgular yoktu,
kendisine tarafimizdan PLS 6n tanisi konularak A.U. Tip Fakiiltesi
Dermatoloji Anabilim Dali na gonderildi, orada gereken kan test-
leri ve histolojik incelemeleri yapildi. Test sonuclari normal deger-
ler i¢ginde bulundu, hastanin dizlerinden alinan biyopsinin histolo-
jik tetkiki sonucunda hiperkeratoz, hipergranuloz, diizensiz akan-
téz ve papillamatoz bir goériinim oldugu bildirilmisti, bu sonucglar-
dan sonra hastadaki erken periodontal doku yikimi da gbéz Oniine
alinarak PLS'nun tamamlanmamis bir formu olabilecegi seklinde
bir teshise varildi.

Bundan sonra hastanin periodontal tedavisine baslandi. Once-
likle agrisin1 azaltmak ve akut problemlerini gidermek icin antibi-
yotik baskisina alindi ve gereken hijyen egitimi, detertraj ve kiire-
taj islemleri yapildi. Yaklasik 3 ay kadar kiiretaj islemlerine 1'er
hafta ara ile devam edildi. Ancak hastamiz bu siire sonunda teda-
viyi birakarak uzun bir dénem devam etmedi. Yaklasik 2 sene son-
ra tekrar bagvurdugunda periodonsiyum ileri derecede bozulmus,
cep derinlikleri 7-8§ mm.'ye ulagmistt1 (Resim 10). Alman radyog-
rafilerde tiim dislerde alveol kemik kaybi biliyimis, disler adeta
yiizer pozisyona gelmisti (Resim 11).

263



PAPILLON - LEFEVRE SENDROMU

Resim 10 : 2 sene sonraki agiz ici goriiniim

Resim 11 : 2 sene sonraki seri periapikal radyografiler.
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Ugramadig1 bu siire icinde iist sag 6n keser ve 1. molar, alt sag
yan keser ve 1. molar ile alt sol 6n keserdisler kaybedilmisti. Bu
durumda sag tistte kanin ve 2. molar, sol list cenede 2. molar, alt
sag bolgede 2. molar, 1. ve 2. premolar ve alt sol ¢enede 1. ve 2.
premolar ile 2. molar disler birakilarak geri kalan diglerin cekimi
yapildi, diger dislere gereken periodontal tedavi yapilip tamamlan-
diktan sonra protetik tedaviye geciidi ve hastamiz takibe alindi.

G.B.'in 1989 yilindaki kontroliinde, agizda birakilan dislerde
yapilan tim periodontal tedavilere ragmen ciddi kemik kaybinin
devam ettigi gozlendi (Resim 12 ve 13). Alt sol 1. premolar ve alt
sag 2. molar disler c¢ekildi, tetrasiklin baskisi altinda kiiretaj ya-
pilarak, tekrar kontrol edilmek tlizere takibe alindi. Siirmesini ta-
mamlamakta olan 20. yas disleri periodontal yikimdan ciddi ola-
rak etkilenmemislerdi. Protezleri yenilenmek ilizere gereken islem-
lere baslandi.

Resim 12 : Hastanin 7 yil sonraki seri periapikal radyografileri.
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Resim 13 : 7 yil sonraki panoramik goriiniim.

TARTISMA

Klasik bir tanimla PLS, el ayasi ve ayak tabanlarindaki hiper-
keratoz ile sit ve daimi dislerin erken kaybi ile karakterize bir
hastaliktir. Ancak yayinlanan bazi vakalarda bu hiperkeratotik lez-
yonlarin, bazan el ve ayaklarin sirt kisminda, dirseklerde ve diz-
lerde de goriilebilecegi, hatta bazan el ve ayak tirnaklarinda da ab-
normaliteler olustugu bildirilmistir (5). Mani (8), yayinladig1 bir
PLS vakasinda bizim vakamizda oldugu gibi hiperkeratozu sadece
ellerin tist kisminda ve dizlerde gordiigiinii, el ayaklarinda ve ayak
tabanlarinda bir bulgu olmadigini bildirmistir.

Vakamizdan alinan anamneze gore siit dislerinin normal silire-
si icinde slrlip, zamaninda sallanarak kaybedildigi ogrenildi, an-
cak bize basvurdugu donemde 9 yasinda olan hastamizin tim dai-
mi disleri sirmiis ve periodontal yikim ciddi boyutlara ulagmisti.
Bu erken donemde daimi dislerin agizda bulunmasi1 ve periodontal
sorununda baslamis olmasi, bize hastanin anamnezinde bir eksik-
lik olabilecegini ve st dislerini erken donemde kaybetmis olabile-
cegini dusundirmektedir. PLS olarak yayinlanan, ancak siit disle-
rinde etkilenme goriilmeyen vakalar oldukg¢a nadirdir, bugiline ka-
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dar yayinlanan vakalardan bildigimiz kadar: ile 7 tanesinde bu bul-
gu s0z konusudur (13). Ancak daimi disleri siirmeye basladig1 an-
dan itibaren hizli ilerleyen bir periodontal yikim baslamistir.
Paghdiwala (10), PLS'da periodonsiyum ve derinin bazi1 yapisal
komponentlerinde erken bir yaslanma oldugunu veya basinca kar-
s1 ters bir reaksiyon oldugunu soylemistir. Hastamizin genel agiz
bulgulari, agiz kokusu, parlak kirmizi disetleri, derin periodontal
cepler ile dislerde mobiliteydi.

Hastamizdaki bu klasik PLS tanisinin diginda kalan bulgulara
ragmen yapilan kan testleri, histolojik ve radyolojik incelemeleri
sonucunda PLS'nun tamamlanmamis bir formu olabilecegi seklin-
de bir teshis konulmus ve benzer bulgulart veren hastaliklar ber-
taraf edilmistir. Page (9), prepubertal periodontitisin yaygin tipin-
de siit dislerinin siirmesinden hemen sonra akut inflammasyonun
basladigini ve alveol kemiginde hizli bir yikimin olustugunu, bu-
nunla birlikte otitis media, deri ve list solunum yolu enfeksiyonla-
rinin mevcut oldugunu, lokosit sayisinin cok arttigini, daimi dis-
lenmenin bazan etkilendigini, bazan etkilenmedigini ve antibiyotik
tedavisine cevap alinamadigini bildirmistir. Vakamiz bazi bulgulari
ile prepubertal periodontitise uymaktadir, ancak lokosit sayisinin
normal sinirlar icinde olmasi ve deri lezyonlarmin, Mani (8)'nin
PLS vakasina cok benzemesi bizi PLS'nun tamamlanmamis bir for-
mu oldugu seklindeki teshisi daha cok diiglindiirmistiir, zaten pre-
pubertal periodontitisin PLS'de bir bulgu olarak gorildigi aras-
tirtcilar tarafindan gosterilmistir (9). Mani (8) de PLS olarak ya-
yinladigi vakasinda palmoplantar hiperkeratozun eksikligini send-
romun bir varyasyonu ya da hafif bir sekli olabilecegini belirtirken,
deri lezyonlarmin c¢ok benzer olmasinin ve periodontal dokularda
erken kayiplarin olmasinin PLS teshisine varabilmek icin yeterli
oldugunu soylemistir.

Bazi vakalarda PLS'da ektopik intrakranial Kkalsifikasyonlar
oldugu bildirilmistir, ancak hastamizda yayinlanan pek c¢ok vaka-
daki gibi bu bulgular yoktur (4, 8). Hastamizin diger aile fertlerin-
de PLS'unu diisiindiirecek bulgular yoktur, ancak aile i¢inde bir
akraba evliligi s6z konusu degildir ve otozomal resesif genlerle ge-
cen bu sendromun aile ¢izgisini izledigi vakalarda cogunlukla ak-
raba evliligi vardir (2).
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Bugiin halen PLS'unun patogenezi bilinmemektedir (15). Ge-
nellikle bu sendromda dislerin prognozu kotiidiir, bugiline kadar
yayinlanan vakalarin hemen hepsinde periodontal yikim engellene-
memis ve disler kaybedilmistir. Hatta Rateitschak (13), vakasinda
yaptig1 periodontal tedaviler ve sistemik antibiyotik uygulamasi
ile bile sonuc alamamistir, bizim vakamizda da tedaviye cevap ali-
namamaktadir. Ancak, bazi arastirmacilar etkilenen disleri antibi-
yotik baskisi altinda ¢ekerek hastayr bir siire dissiz biraktiktan
sonra yeni ¢ikan dislerin sagligin1 koruyabildiklerini, bunu da mik-
roorganizmalara karsi daha az uygun bir ortam yaratarak olustur-
duklarini bildirmektedirler (11).

Bu tip hastalarda normal cene gelisiminin ve mandibulanin
dengesini saglayabilmek igin protezin 6 ayda bir yenilenmesi gerek-
mektedir (3), ancak vakamizda bu durum hastanin ailevi durumla-
r1 nedeni ile mimkin olamamistir.

Vakamiz degisik bulgulari nedeni ile ilginc bulunmug, PLS'nun
tamamlanmamis bir sekli olarak disiinilmiis ve 9 yil stire ile izlen-
migtir. Bundan sonraki yillarda periodontal yonden takibi yapila-
caktir.
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