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Ozet

Papillon-Lefevre Sendromu ender rastlanan ve otozomal resesif gecis gosteren genetik bir hastaliktir. Yaygin palmar ve
plantar hiperkeratoz, siit ve daimi dislerin erken kaybiyla sonuglanan ve hizli ilerleyen periodontal yikim hastaligin karakteristik
bulgularidir. Gérulme sikligi yaklasik olarak milyonda 1-4 olarak bilinmektedir. Bu raporda Papillon-Lefevre sendromlu lg hastaya ait
dental bulgular ve tedavi yaklagiminin sunumu amaglanmaktadir.

Hastalarda rutin periodontal 6lguimleri ve radyografik degerlendirmeleri kapsayan klinik incelemelerde siddetli enflamasyon
ve ileri derecede kemik kaybi tepit edildi. Tedaviler hareketli parsiyel protez ile tamamlandi.

Papillon-Lefevre sendromlu ¢ocuklarda erken dis kayiplari nedeniyle fonksiyonel, estetik ve psikolojik sorunlar ortaya
cikabilir. Bu sorunlarin ortadan kaldiriimasinda yapilacak olan protetik apareyler katkida bulunabilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Papillon-Lefevre Sendromu; periodontitis; pedodontik protezler.

Abstract

Papillon-Lefevre Syndrome (PLS) is a rare autosomal recessive disease with a very low prevalence. Characteristic
symptoms are diffuse palmar and plantar hyperkeratosis combined with a rapidly progressive periodontal breakdown affecting both
dentitions, resulting in premature loss of deciduous and permanent teeth. In the general population, the disorder occurs in
approximately 1 to 4 individuals per 1.000.000. In this report, dental findings and treatment approach of three patients with Papillon-

Lefevre syndrome presented.

Clinical examination which included conventional periodontal measurements and radiographic analysis severe inflamation
and severe bone loss. The treatment is completed with partial dentures.

Functional, esthetics, and psychological problems may arise in the Papillon-Lefevre Syndrome as a result of early tooth
missing. Prosthetic appliances, which can contribute to the elimination of these problems.

Key words: Papillon-Lefevre syndrome; periodontitis; pedodontic dentures.

Giris

ik olarak 1924 yilinda tanimlanmis olan
Papillon-Lefevre sendromu (PLS) nadir gérulen
(1-4/ milyon) kahtsal bir hastahktir (1).PLS, ilgili
genetik defektin otozomal resesif gecisi olan ve
11. kromozomun uzun kolunda lokalize (11q14)
Cathepsin C genindeki mutasyondan
kaynaklandig1 gosterilmektedir (2). Her iki
cinsiyette esit olarak gdzlenen ve ortalama 2-4
yaslarinda ortaya ¢ikan bu hastaligin kafa igi
kalsifikasyonlara ve I6kosit fonksiyon
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bozukluklarina yol agabildigi belirtiimistir (1, 3).
Bu sendromda el i¢ci ve ayak tabaninda
baslayan hiperkeratotik lezyonlarin, ilerleyen
dénemlerde oOn kola ve bacaga yayildigi
g6zlenmektedir (4, 5).

Sendroma 06zgu bir diger bulgu ise
dislerin erken kaybidir. Sut disleri normal diizen
ve zamanda surer (6). PLS tablosunda erken
yasta ileri derecede enflamasyon ile baslayan
ve hizli doku kaybina neden olan periodontitis,
dort yas civarinda butun sut diglerinin kaybiyla
sonuglanmaktadir. Tum diglerin  kaybiyla
ortadan kalkan enflamasyon tablosu, daimi
dislerin sirmesiyle birlikte yeniden ortaya gikar
ve bu sekilde daimi diglerin de tamami zaman
icerisinde  kaybedilebilir.  Alveoler kemikte
gOzlenen siddetli kemik kaybi nedeniyle geriye
atrofik alveoler kretler kalir (5).

PLS’li hastalarda ¢ocukluk donemindeki
dis eksiklikleri hastalarin blyime, gelisim ve
sosyal durumunu olumsuz yonde etkilemektedir.
Dis eksikliklerini gidererek fonksiyon, fonasyon,
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estetik ve cevre dokulara desteklik saglamak

amaciyla hareketli protetik apareyler
uygulanabilmektedir. Bu tir tedavide dikkat
edilmesi gereken en &nemli husus, c¢ocuk

hastanin psikolojik ve zihinsel olarak protez
kullanimini kabul edebilecek diizeyde olmasinin
gerekliligidir (7). Bu raporda PLS’ li U¢ hastaya
ait protetik tedavi yaklagsimlari sunulmaktadir.

Olgu Sunumu
Olgu 1

Dis eksikligi, konusma ve beslenme
gucliga sikayetleri nedeniyle klinige bagvuran 7
yasindaki hastanin ailesinden alinan
anamnezde daha oOnce sut dislerinin tek tek
sallanarak  kaybedildigi ~ 6grenildi.  Bunun
yaninda hastanin anne ve babasinda énemli bir
hastalik 6ykisu olmadigi ve aralarinda ikinci
dereceden akrabalik oldugu belirtildi. Cildindeki
kuruluk nedeniyle bagvurduklari dermatoloji
kliniginde PLS tanisi konuldugu o&grenildi.

Hastanin agiz disi muayenesinde, el ve ayak
tabanlarinda hiperkeratotik alanlar g6zlendi.
Hastanin agiz i¢ci muayenesinde sut diglerinin
tamaminin olmadigi sadece alti yas dislerinin
bulundugu gézlendi (Resim 1).

Resim 1. Olgu Te aita) ust cene goruntisu
b)alt cene gorintisit ¢) panoramik goérintisu d)
hareketli protez goruntisu

Radyolojik muayenesinde ise daimi
dislerin normal geligiminin devam ettigi gozlendi
(Resim 1). Hastanin estetik beklentilerini
karsilamak ve fonksiyon becerilerini geri
kazandirmak amaciyla hareketli bélimli protez
yapildi (Resim 1). Hastanin 1 yillik takibi
tamamlanmis ve periyodik takipleri de
klinigimizde devam etmektedir.
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Olgu 2

Dislerinde sallanma ve cigneme gugligu
sikayeti ile klinige bagvuran 12 yasindaki erkek
hastanin ailesinden alinan anamnezde sistemik
herhangi bir hastaliginin bulunmadigi, el ve
ayaklarinda yaralar olustugu, ellerinin surekli
kurudugu 6grenildi. Anne ve babanin aralarinda
ikinci dereceden akrabalik oldugu &grenildi.
Cildindeki yaralar nedeniyle basvurduklari

dermatoloji kliniginde PLS tanisi konuldugu
ogrenildi. Hastanin agiz dis1 muayenesinde, el
ve ayak tabanlarinda hiperkeratotik alanlar
go6zlendi (Resim 2).

Resim 2. Olgu 2’e ait a) ellerde avug ici
hiperkeratotik alanlar b) ayaklarda
hiperkeratotik alanlar c) agiz i¢i goérinimua d)
tedavi sonrasi protezle goriinim

Hastanin agiz i¢ci muayenesinde derin
periodontal ceplerle karakterize periodontitis ve
dislerde ileri derecede mobilite tespit edildi.
Periodontoloji bdlumu ile yapilan konsultasyon
sonrasinda ileri derecede mobilitesi bulunan
16,21,26,31,32,41 ve 42 nolu disler cekildi
(Resim 2). Geriye kalan diglere cerrahisiz
periodontal terapi yapilip hastaya oral hijyen
motivasyonu verildi. Hastanin estetik
beklentilerini karsilamak ve fonksiyon
becerilerini geri kazandirmak amaciyla hareketli
boélumlt protez yapildi (Resim 2). Hastanin 1
yillik takibi tamamlanmis ve periyodik takipleri
de klinigimizde devam etmektedir.

Olgu 3

Klinigine diglerinde sallanma ve ¢igneme
glcligl sikayeti ile basvuran 12 yasindaki
erkek hastanin el ve ayaklarinda yaralar
olustugu, ellerinin sudrekli kurudugu ogrenildi.
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Hasta bu vyaralar icin herhangi bir tedavi
gbrmedigini belirtmistir. Bu sikayetlerle tip
faklltesine basvurduklari ve hastanin Kklinik,
hematolojik ve mikrobiyolojik tetkiklerin yapildigi,
PLS tanisinin konuldugu verilen anamnezden
ogrenildi. Anne ve baba arasinda herhangi bir
akrabalik iligkisi olmadigi 6grenildi. Hastanin
agiz disi  muayenesinde, el ve ayak
tabanlarinda hiperkeratotik alanlarin  varhgi
dikkat cekmistir (Resim 3).

Resim 3. Olgu 3’e ait a) ellerde hiperkeratotik
alanlar b) ayaklarda hiperkeratotik alanlar c)
panoramik goruntisi d) tedavi sonrasi protezle
gorinim

Hastanin agiz i¢i muayenesinde derin
periodontal ceplerle karakterize periodontitis ve
dislerde ileri derecede mobilite tespit edildi.
Radyolojik muayenede her iki c¢enede de
horizontal kemik kaybi gdzlendi. Generalize
kemik kaybi goruldi (Resim 3). Periodontoloji
ile yapilan konsultasyon sonrasinda asiri
mobilitesi olan digler (11,31,41,16,26,46) cekildi
ve agiz icinde kalan diger diglere cerrahisiz
periodontal terapi ile birlikte antibiyotik tedavisi
uygulanarak oral hijyen motivasyonu verildi.
Periodontal tedavinin ardindan disetlerindeki
0dem ve kizariklik gecti. Fakat agiz bakiminin
yeterli  yapilamadigi donemlerde  diseti
ceplerinde artis, 6dem ve kizariklik tekrarladi.
Hastanin estetik beklentilerini karsilamak ve

fonksiyon  becerilerini  geri  kazandirmak
amaciyla hareketli bolumli protez yapildi
(Resim 3). Hasta 2 aylik protez kullanimin

ardindan protez kullanmaya reddetmis ve
protezsiz bir sekilde 1 yillik takip yapiimistir.
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Tartisma
Papillon LeFevre Sendromu dis
hekimligi acisindan degerlendirildiginde

yumugak doku, dis ve kemigi etkilediginden
dolayi multidisipliner bir yaklasim
gerektirmektedir (8). PLS’li hastalarda bulgular
sit ve daimi digslenme ddéneminde ortaya
ciktigindan dolay1 6ncelikli olarak pedodontiste
basvurmaktadir.

Oncelikli olarak PLS’li  gocuk ve
genglerde periodontal durumun tespiti igin tim
agzin periodontal sondalamaya alternatif birinci
buydk azi  diglerinin  ara  ylUzeylerinin
sondalamasini iceren bolumli bir sondala
yapilabilmektedir. Ayni zaman da radyografide
marjinal kemik dlzeyine bakilarak da
periodontal durum degerlendiriimektedir (9).

Yas ve agiz i¢i bulgularin siddetine gore
PLS'nin tedavi secenekleri cesitlendirilmistir
(10). Ancak etkin bir tedavi yontemi henlz
bildiriimemistir. PLS’li hastalarin dig hekimligi ile
ilgili tedavi kisminda, patojen oral mikrobiyal
floranin temizlenmesi ve slrecek olan diglerin
periodontal enfeksiyondan etkilenmeden agizda
kalmasi amaclanmaktadir Baslangi¢c tedavi
hastayi plak konusunda egitmek ve profesyonel
dis tasi temizligi ve kdék dizlestirmesini
icermektedir (11, 12). PLS'nin siddeti hastanin
dis plagini birikimiyle énemli derecede iliskili
bulunmustur. Bu yizden, PLS’li hastalarda plak
kontroll ve ilag tedavisinin uygulanmasi tavsiye
edilen tedavi prosedurlerinin ortak noktasidir.

Literaturde  mikrobiyal floranin ileri
derecede patojen oldugu ve konak yanitinin
yetersiz  olabilecedi duslncelerinden yola
cikarak sut diglerinin ¢ekilerek tim patojenlerin
elimine edilmesini saglayip daimi diglerin
enfeksiyondan etkilenmeden surmesini
amaglayan, cerrahi olmayan periodontal tedavi
ile sistemik ve lokal antimikrobiyal tedavinin
kombine edilmesini ve deri lezyonlarinda da

olumlu etkisi olan sentetik retinoidlerin
(acitretin)  kullanimini  éneren ¢esitli  tedavi
prosedurleri bulunmaktadir (13-15).
Olgularimizin tuma klinigimize

basvurduklarinda sut disleri mevcut degildi; bu
nedenle st disi ¢ekimine gerek kalmaksizin
sadece ileri derecede alveoler kemik kaybi,
asiri mobiliteye sahip ve siddetli enflamasyona
sahip digler cekilmis ve antibiyotik tedavisi
uygulanmistir.

ilk olgumuz, 7 yaginda olmasina ragmen
batin sut dislerini kaybetmistir. Bunun sebebi 3-
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4 yaslarinda ileri dizeyde inflamasyon gelisimi
ile baslayan prepubertal periodontitisdir (9). Sit
dislerinin  olmamasi, daimi dislerin de
tamaminin sirmemesinden dolay! saglikh bir
diseti goruntusu vardir; bu gegici ve yaniltici bir
durumdur. Diglerin kaybiyla ortadan kalkan
inflamasyon tablosu daimi dislenme doneminde
dislerin slirmesi esnasinda tekrar eder ve daimi
dislerin gogu veya tamami kaybedilebilir (13).
Cocukluk déneminde hizla gelisen
kemik kaybina bagh ortaya c¢ikan dissiz
alanlarin rehabilite edilmesi amaciyla hareketli
veya total protez yapilmaktadir. Protez yapimi
ile hastanin estetik ve fonksiyon ihtiyaci
karsilanmaktadir. Fakat digsizlige bagll olarak

zamanla kemik kaybi siddetli bir sekilde
azalmaktadir. Kemik kaybi da protez
kullanimini ozellikle alt cenede

zorlastirmaktadir. Bu sorunu ¢6zmek amaciyla
implant destekli overdenture protezlerin yapimi
glindeme gelmistir. Woo ve ark. 13 yasindaki
hastaya 2 implant ve Gzerine protez yaptiklarini;
1 yillik takipte osteointegrasyonun basarili bir
sekilde gergeklestigini bildirmiglerdir (16). Ulbro
ve ark. 18 yasinda 3. Molar digleri de dahil tim
diglerin kaybedildigi hastanin alt ¢enesine 5
titanyum implant yuklemesi yapildigi
bildirilmistir (17). Hastanin 4,5 yillik takibinde
implant g¢evresinden alinan kdltirde A.
Actinomycetemcomitans, P. gingivalis’e
rastlaniimadigi rapor edilmistir. Senel ve ark. 18
yasindaki hastaya 12 titanyum implant ve
Uzerine sabit protez yaptiklarini; 3 yillik takip
suresince klinik olarak stabil oldugunu, agri ve
enfeksiyon olugsmadigini bildirmislerdir (18).

Literatar incelendiginde dental
implantlarin uygulanma yasl 13'ten
baslamaktadir ve belirtilen kronolojik yas, kemik
gelisimiyle karsilastiralarak buyime gelisimin
sonlandidi  tespit edilmelidir.  Caligsmada
sundugumuz vakalarin bayime gelisimi devam
ettiginden dolayi dental implant
dusunulmemistir.

Sonu¢  olarak PLS olgularinda
periodontal yikimin  énine tam olarak
gecilebilecek bir tedavi yontemi bulunmamakta
birlikte tedavi segenekleri hakkinda bilgi
verilmistir. ilerleyen dénemlerde giinimizde
kabul gérmus, daimi bir tedavi olarak dustlen
hareketli protezlerin yerini implant destekli
protezlerin alabilecegini diisinmekteyiz.
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