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PAPILLON LEFEVRE SENDROMU: BIR OLGU SUNUMU
PAPILLON LEFEVRE SYNDROME: A CASE REPORT
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Ozet

Papillon Lefevre sendromu (PLS), palmoplantar hiperkeratoz ve diglerin erken kaybi ile
karakterize, nadir gorulen otozomal resesif bir hastaliktir. Klinigimize yénlendirilen ¢cocuk hastaya klinik,
immunolojik ve hematolojik bulgularin sonucunda PLS teghisi konulmustur. Alinan anamnezde hastanin
avuc iclerinde, topuklarinda ve dirseklerinde agrili yaralar oldugu &grenildi. Hastanin ekstraoral
muayenesinde avug iglerinde, topuklarinda ve dirseklerinde hiperkeratotik alanlar ve c¢atlaklar
g6zlemlenmistir. intraoral muayenede ise dislerde ileri derecelerde mobilite ve derin cepler tespit
edilmigtir.

Bu olgu raporunda dislerindeki mobilite sikayeti ile klinigimize basvuran ve Papillon Lefevre
sendromu tanisi konulan 5 yasindaki bir olgu literatlir gézden gegirilerek sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Papillon Lefevre Sendromu, Palmoplantar Hiperkeratoz, Dis Kaybi.

Abstract

Papillon Lefevre syndrome (PLS) is a rare autosomal recessive syndrome characterized by
palmoplantar hyperkeratozis and premature tooth loss. Children who were referred to our clinic were
diagnosed with PLS as a result of clinical, immunological and hematological findings. The patient was
reported to have painful soreness in his palms, feet and elbows. In the extraoral examination of the
patient, hyperkeratotic areas and cracks were observed in the palms, feet and elbows. In the intraoral
examination of the patient, mobility and probing depth were detected in the teeth.

In this case report, a 5-year-old patient with Papillon Lefevre who presented to our clinic due to
dental mobility introduced under the references.

Keywords: Papillon Lefevre Syndrome, Palmoplantar Hyperkeratozis, Loss of Tooth.

Girig gozlenmektedir (3). PLS etyolojisinde; T ve B
_ _ lenfositlerinin  fonksiyon bozuklugu, nétrofil
Papillon-Lefevre sen.dromu (PLS) ilk  kemotaksis yetersizligi, fagositoz ve bakterisidal
olarak 1924 yilinda Papillon ve Lefevre mekanizma bozukluklarmin  oldugu ileri
tarafindan tanimlanmus, erken gocukluk ¢aginda  siiriilmektedir (4).
ortaya ¢ikan otozomal resesif gecis gosteren bir PLS ile ilgili genetik problemin 11.
sendrom olgugu bildirilmistir.(1). PLS, avug i¢i  kromozomun uzun kolunda bulunan (11q14-
ve ayak tabam gibi epitel dokularda (21) Cathepsin C genindeki mutasyondan
hiperkeratoz, siit ve daimi dislerin de kaynakli oldugu iddia edilmektedir (5). PLS de
periodontal yikimi ile karakterize, nadir gérilen  ggriilen periodontal ve dermatolojik
bir ~sendromdur (2). Bu sendromun 1- pelirtilerden Cathepsin C genindeki mutasyon
4/1.000.000 siklikta goruldugu bildirilmektedir. sorumlu tutulmaktadir. Cathepsin C geni avug
PLS, kadin ve erkeklerde esit oranda ¢, ayak tabani, dirsekler, dizler ve oral
y = keratinize digeti gibi epitel dokulardan eksprese
tisi : L _
Dt Eimas Tdfek ATICI edilmektedir (6).
Dicle Universitesi Dishekimligi Fakiiltesi El, ayak ve dirseklerinde keratotik
gf;i?ggﬂf:p‘”ab"'m Dall, 21260 lezyonlar gozlenen, siit dislerinde siddetli
alveaol kemik yikimi bulunan bu olgu, nadir
goriilen PLS hakkinda dis hekimlerine
farkindalik olugturmak amaciyla sunulmaktadir.
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Olgu Sunumu

Bu olgu sunumunda diglerde mobilite
sikayetiyle Dicle Universitesi Dis Hekimligi
Fakultesi’ ne bagvuran 5 yasinda PLS hastasi
sunulmaktadir. Alinan anamnezde hastanin
sistemik herhangi bir hastaligi olmadigi, ailede
benzer bir hikaye olmadigi, anne-baba ve
kardeslerin saglkli oldugu ve anne-babanin
akraba oldugu o6grenildi. Hastanin tekrarlayan
diseti apseleri, kéti agiz kokusu ve diglerde
mobilite hikayesi oldugu &dgrenildi. Hastanin
ekstraoral muayenesinde avug ici, ayak tabani
ve dirseklerinde hiperkeratotik alanlar ve
catlaklar

1,2,3,4,5,6).

oldugu g6zlemlendi (Resim

Resim 1. Sag elin avug i¢i gériinimu ve keratotik alanlar
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Resim 2. Sol elin avug igi gériinim ve keratotik alanlar

Resim 3. Ellerin dorsal ylzlerindeki keratotik alanlarin gérinimu

Resim 4. Ayak dorsumundaki keratotik alanlarin gérinimu
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Resim 5. Ayak tabanindaki keratotik alanlarin gériinimu

Resim 8. Ust gene intraoral gériiniimii

Resim 6. Dirsekteki keratotik alanlarin gérinimu

intraoral muayenede ise dislerde ileri

derecelerde mobilite, diseti ¢ekilmeleri ve derin

cepler oldugu tespit edildi (Resim 7,8,9).

Resim 9. Alt gene intraoral gérinimu
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Alinan panoramik radyografi sonucunda
yaygin alveol kemik yikimi ve periodontal

lezyonlar g6zlendi (Resim 10).

Resim 10. Panoramik radyografi gérinimd

Tartisma

PLS, ozellikle 6 ay ile 4 yas arasinda
ortaya c¢ikan deri
tutulum ile teshis edilmektedir (8). PLS’ deki

diger semptomlar ise kafa igi kalsifikasyonlar,

lezyonlari ve periodontal

tirnak displazileri, tekrarlayan piyojenik deri
olarak
sayllabilmektedir (9,10). Derideki hiperkeratotik
ve eritematoz lezyonlar genellikle 1-4 yaslari

enfeksiyonlari ve hiperhidrozis

arasinda baglamaktadir. iyi sinirlh ve belirgin
lezyonlar genellikle avug ici ve ayak tabaninda
olmakla beraber, bazen de dizler ve dirseklerde
izlenmektedir (11). Bu olgudaki hiperkeratotik
lezyonlar bebeklik doneminde baglamis ve
giderek artmigtir. Palmoplantar keratoderma el
ve ayak dorsumlarina yayilmigti, dirseklerde de
hiperkeratotik  lezyonlar mevcuttu.  Ancak
gbvdede bagka lezyonlar saptanmadi.
Sendromun agiz i¢i bulgular siddetlidir.
3-4

Disetleri

Periodontal lezyonlar ise genellikle

yaslarinda ortaya c¢ikmaktadir.
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O0dematdz ve kirmizi goérunumdedir. Dislerin
siddetli

tekrarlayan apseler, diseti enfeksiyonlari ve

kaybedilmesinde alveol yikimi,
periodontal yikim sorumlu tutulmaktadir (12,13).

Alveol kemigin hizh ve siddetli yikimi ile
meydana gelen agresif periodontitis sendromun
bir parcasidir. Periodontal atagmandaki yikim
sonucu hem sit hem de daimi dislerin erken
kaybedilmesiyle karakterizedir. Bazi durumlarda
siddetli yikimin etkisiyle radyografide “ylizen
mevcuttur.  Periodontal

disler”  gorinimu

lezyonlardan Actinobacillus
actinomycetemcomitans’
iddia birlikte,
gingivalis,  Fusobacterium

spiroketler de izole edilebilmektedir (8,14,15).

In  sorumlu oldugu
edilmekle Porphyromonas

nucleatum ve

Bu olguda da agresif periodontitis mevcuttu.
Katepsin C, kemik iliginde bulunan

miyeloid ve lenfoid hucrelerinin immun ve
inflamatuvar cevaplarinda &nemli rol oynayan,
serin proteazlarin aktivasyonunda gorevli bir
enzimdir. Bakterilerin fagositozu ve bagisiklik
sistemi hucrelerinin aktive olmasini saglayan
Katepsin C genindeki mutasyonlar,
enfeksiyonlara karsi immin yanitta zayiflamaya
neden olmaktadir (16,17).

PLS hastalarinda fiziksel

gerilik gorulebilmektedir (10). Bu olguda yas ve

ve mental

kilosuna goére herhangi bir fiziksel gerilik
gorulmedigi gibi zeka gelisimi de normaldi.
Hastaligin tedavisinde deri lezyonlari
uzerinde etretinat, izotretinoin ve asitretin gibi
sentetik oral retinoidler etkilidir. Periodontal
hastaliklarin kontroll ise biraz daha zordur.
Periodontal tedavide oral hijyenin saglanmasi

ile beraber klorheksidin gargara ve sistemik
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antibiyotiklerin  kullanimi gorulurken,

uygun

kurtarilamayacak  diglerin  c¢ekilmesi  gibi

yaklagsimlar da mevcuttur. PLS olgularinda
erken teshisle beraber ilk sirmeye baslayan st
disleri takibe alinmali ve daimi digslenme dénemi

boyunca takip devam etmelidir (18,19,20). Bu

olguda da yogun hiperkeratozlar
gozlendiginden dermatoloiji boliminde
tedavisine baslandi. Ayni zamanda
periodontoloji  bolimi  ile  multidisipliner

calisilarak periodontal tedavisi yapildi, yaygin
kemik kaybi gbzlenen dislerin ¢cekimine karar
verildi. Hastanin restoratif ~ tedavilerine
baslanarak agizda tutulmasi planlanan digler
takibe alindi.

Sonug olarak, bu PLS olgu sunumu ile
farkh

detayli anamnez ve muayene sonucu yapilan

sikayetleri bulunan hastadan alinan
konsultasyon isiginda PLS teshis konulmugtur
ve bu tlr hastaliklarda ekstraoral muayenenin
ile multidisipliner ¢alismanin onemi
vurgulanmmistir. Erken teshisin énemli oldugu

PLS olgularinin  dermatologlar ve dis

hekimlerinin  birlikte  multidisipliner  olarak
calismalarinin  PLS olgulari igin yapilacak
tedavilerde hastalr icin 6nemli sonuglar

olusturdugu duasunuldu.
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