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Derleme/ Review

Papillon Lefevre Sendromu; Kardesler Arasinda Goriilen Iki Olgu Sunumu
Papillon Lefevre Syndrome; A Case Report in Two Siblings
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OZET: Papillon Lefevre sendromu oldukga
nadir goriilen bir sendromdur. Cesitli intraoral
bulgularla beraber goriildiigiinden; hastaligin
tan1 ve tedavisinde dis hekimlerinin rolii
oldukca biiytiktiir. Bu vaka raporumuzda
Yiiziinci Y1l Universitesi Dis Hekimligi
Fakiiltesi Agiz, Dis ve Cene Radyolojisi
Anabilim Dali'na Papillon Lefevre sendromu
tanusi ile bagvuran iki kiz kardese ait intraoral
ve ekstraoral bulgular degerlendirilmis; gerekli
tedavilerin yapilmas:t igin ilgili anabilim
dallarina yonlendirilmistir. Dis hekimlerinin
Papillon Lefevre sendromunun intraoral
bulgular1 ve prognozu hakkinda bilgi sahibi
olmalar1 ve hastalara bu yonde bir tedavi
prosediirii uygulamalar1 hastalarin  yasam
kalitesini ciddi anlamda artiracaktir.

Anahtar  Kelimeler:  Papillon  Lefevre
Sendromu, periodontitis, erken dis kaybs,
hiperkerato

ABSTRACT: Papillon Lefevre syndrome is an
extremely rare syndrome. Since it is seen
together with various intraoral signs; dentists
play an important role in the diagnosis and
treatment of the disease. In this case report, the
intraoral and extraoral signs of two sisters who
applied to Yuziincii Y1l University Faculty of
Dentistry Department of Oral of Papillon
Lefevre syndrome were evaluated and they
were directed to the relevant departments for
the necessary treatments. Dentists should have
information about the intraoral signs and
prognosis of Papillon Lefevre syndrome. Thus,
the quality of life of patients with Papillon
Lefevre syndrome will increase significantly.

Keywords:  Papillon  Lefevre  disease,
periodontitis, premature tooth loss,
hyperkeratosis

SRIMIRNY AR L2 iHebiIdos roa dian g meitiise Rineye89 @gmail.com

GIRIS

Papillon Lefevre sendromu oldukca nadir
goriilen otozomal, resessif, heterojen bir
hastaliktir. Prevalansi1 1-4/1000000 seklindedir
(1). Bulgular ise el ve ayaklarda simetrik
olarak goriilen keratodermidir. Ayrica intraoral
bolgede goriilen siddetli periodontitise bagli
hem siit dislerinde hem de daimi dislerde
goriilen erken dis kayiplaridir (2). Kadin ve
erkeklerde esit siklikta  gdzlenmektedir.
Herhangi bir vk ayrimi bulunmamaktadir (3).

Papillon Lefevre sendromunun etiyolojisi
heniiz tam olarak belirlenememistir. Ancak
mikrobiyolojik, immiinolojik ve genetik
faktorlerin etkili oldugu diistiniilmektedir.
Sendrom kalitimsal, kazanilmis olabilecegi
gibi diger sendromlarla birlikte de goriilebilir.
Sendrom goriillen vakalarin  %20-40’1inda
akraba evliligi oldugu gorilmiistir (4).
Papillon Lefevre sendromu 11914 kromozomu
tizerindeki katepsin geninin mutasyonu sonucu
goriiliirken; gingivay1, deriyi ve disleri de
etkilemektedir (5). Aggregatibacter
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actinomycetemcomitans’larin periodontal doku
hasarinin  ilerlemesinde  etkili  olduklart
goriilmiistiir. Ayrica Porphyromonas
gingivalis, Fusobacterium nucleatum ve
Treponema denticola gibi diger mikrobiyolojik
ajanlarin da periodontal doku harabiyetine
neden olduklar iddia edilmektedir (6).

Papillon Lefevre sendromunda erken tam
konmas1 olduk¢a 6nemlidir ve multidisipliner
bir ¢aligtirma gerektirmektedir. Tam1 koyma
agsamasinda intraoral dokularin radyografileri
ile birlikte dikkatli bir sekilde
degerlendirilmesi gereklidir. Yapilan
muayeneleri takiben hastalar dermatolojik
olarak degerlendirilmeli beraberinde
immiinolojik, hematolojik ve mikrobiyolojik
testlere tabi tutularak kesin taniya varilmalidir

().

Papillon Lefevre Sendromu olan hastalarin
oral dokularinda goriilen bulgular;
hipermobilite, kayma, migrasyon, herhangi
kok rezorpsiyonu olmaksizin goriilen dis
kayiplaridir (8). Radyografik bulgularn ise
alveol kemik kayiplaridir (9). Bu olgu
sunumunda aymi aileden iki kiz kardeste
goriilen Papillon Lefevre sendromu oral, deri
ve radyolojik bulgular1 incelenecektir.

OLGU SUNUMU

Fakiiltemiz Agiz, Dis ve Cene Radyolojisi
Anabilim Dali’na bagvuran Papillon Lefevre
Sendromu tanisi almig olan 7 ve 15 yasinda iki
kiz kardes bagvurmuslardir. 7 yasindaki kiz
hasta dis eti kanamas sikayeti ile 15 yasindaki
kiz hastamiz ise siddetli dig eti kanamasi,
dislerdeki sallanma ve 6n ve arka bolgedeki dis
eksiklikleri sikayeti ile klinigimize
basvurmuslardir. Hastalardan alinan
goriintiiler; hastanin ve hasta ebeveyninin
(babasi) bilgisi dahilinde alinmistir.

OLGU-1

7 yasindaki kiz hastanin  peri-oral
dokularmin  muayenesinde  herhangi  bir
anomaliye rastlanmamustir (Sekil-1a). Hastanin
intraoral  muayenesinde ise;  generalize
periodontitis ve 53-52-63-83-73 numaral
dislerde dis eti ¢ekilmeleri oldugu gorilmiistiir
(Sekil-1b, Sekil-1c). Ekstraoral muayenesinde
ise; ellerde ileri derecede hiperkeratoz oldugu;

aynt  olusumlarin  ellerde de oldugu

gortilmiistir (Sekil-1d). Radyolojik

muayenesinde ise kok rezorpsiyonu olmadan
alveol kemiginde yatay yonde kemik kayiplari
oldugu gozlenmistir  (Sekil-1e). Mevcut
periodontitis tablosunun tedavisi ve oral hijyen
egitimi i¢cin hastamiz fakiiltemiz Periodontoloji
Anabilim Dali’na yonlendirilmistir.

— E R ¥
Sekil-la: Hastaya ait perioral dokularin
goruntiisu

Sekil-1c: Maksillaya ait intraoral goriintii
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Sekil-1d: Hastanin ellerindeki hiperkeratozlara
ait gorlintli

Sekil-1e: Ilk hastaya ait panoramik radyografi
goruntusu

OLGU-2

15 yasindaki kiz hastanin intraoral
muayenesinde ise; 11-14-26-41-42 numaral
dislerinin erken kaybedildigi goriilmiis ve 16-
12-21-22-26-36-32-31-46 numarali dislerde
ileri derecede mobilite izlenmistir.
Radyografik muayenesinde agresif
periodontitis ile uyumlu kesici disler ve molar
disler bolgesinde siddetli kemik kayiplan
gozlenmistir. Ayrica 17-15-25-37-47 numarali
dislerin ektopik olmasi nedeniyle gomiilii
kaldig1 fark edilmistir (Sekil-2a). Radyografik
ve Kklinik muayene sonucunda mobil olan 16-
12-21-22-26-36-32-31-46 numarali dislerin ve
ektopik pozisyondaki 15 ve 25 numaral
dislerin de c¢ekimine karar verilerek;
fakiiltemiz Agiz, Dis ve Cene Cerrahisi
Anabilim Dali’'na yonlendirilmistir. ~ Tlgili
dislerin ¢ekimi sonrasinda ektopik seyirli olan
17-37-47 numarali diglerin de siirdiigi
goriilmiistiir  (Sekil-2b). Hastada  goriilen
agresif periodontitis nedeniyle hasta tedavisi
ve oral hijyen egitimi i¢in fakiiltemiz
Periodontoloji Anabilim Dali’na
yonlendirilmistir.  Tedavileri  tamamlanan
hastamiz eksik dislerin rehabilitasyonu igin
fakiiltemiz Protetik Dis Tedavisi Anabilim

Dal’na yonlendirilerek tedavisi yapilmistir
(Sekil-2b).

Sekil-2a: ikinci hastaya ait ilk panoramik
radyografi goriintiisii

Sekil-2b: ikinci hastaya yapilan protetik ve
periodontal rehabilitasyon sonrasi alinan
panoramik radyografi goriintiisii

TARTISMA

Bu sendromda siit dislerinin ve daimi
dislerin siddetli periodontitise bagli erken
kayb1, palmaplantar hiperkeratoz, dura mater
kalsifikasyonlar1 ve tekrarlayan pyojenik
enfeksiyonlar goriilebilmektedir. Karacigerde
goriilen abseler, pyojenik enfeksiyonlar
arasinda en  sik  gorillen  abselerdir.
Intrakraniyal ~ kalsifikasyonlarla ~ beraber
bakteriyel enfeksiyonlara yatkinlik ve mental
retardasyon da goriilebilmektedir (10). Ayrica
Papillon Lefevre sendromu olan hastalarda
multiple beyin apseleri gorildiigiine dair
bilgiler de mevcuttur (11). Bazi durumlarda
hiperkeratoz dizlere, dirseklere, sirt ve
parmaklara kadar yayilim gdsterebilmektedir
(2). Ayak tabaninda goriilen hiperkeratozlar
avug i¢inde goriilenlere nazaran daha agresif
seyirlidirler. Avug¢ i¢i ve ayak tabanlarinin
hiperkeratinizasyonlar1  intraoral bulgularin
goriilmesinden once baslar (2). Papillon
Lefevre Sendromu prognozu; oral bolgede ilk
siit dislerinin goriilmesi ile beraber siddetli dis
eti inflamasyonlarmin ve kemik yikimlariin
goriilmesi ve sonug¢ olarak tiim siit dislerinin
kaybedildikten ~ sonra  gingival  dokunun
normale donmesi seklindedir.  Sonrasinda
normale donen saglikli dis eti dokusunun daimi
dislerin siirmesi ile tekrar inflamasyonu ve
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siddetli kemik yikimi ile beraber tiim daimi
diglerin 14-15 yasina kadar dramatik bir
sekilde kaybedildigi bir siireci izlemektedir
(12). Ayrica yapilan caligmalar;
hiperkeratinizasyon olgulariin  dogumdan
sonra ilk iic aylik donemde goriilebildigini
gostermistir.

Papillon Lefevre sendromunu benzer
bulgular  gosteren diger sendromlardan
ayirabilmek olduk¢a o6nemlidir. Bu nedenle
erken periodontal problemler ve palmoplantar
keratodermler goriilen sendromlarin birlikte
rastlandig1 sendromlar dikkatle incelenmelidir.
Puberta dncesi donemde goriilen periodontitis
ve palmoplantar hiperkeratozisle olan bir diger
sendrom da Hiam-Munk sendromudur. Bu
sendromda da yine benzer sekilde Cathepsin C
geninde mutasyon goriilmektedir.  Ancak
Hiam—Munk sendromu olan hastalarda farkli
olarak araknodaktili, tirnaklarda goriilen atrofi
ve el falankslarinda cesitli deformasyonlar
goriiliir (13). Ayrica erken yasta dis kaybi
gorillen ve tamida dikkat edilmesi gereken
diger hastaliklar ise; ndtropeni, losemi,
Langerhans hiicre histiyositozisi,
hipofosfatazya, Chediak Higashi sendromudur

).

Papillon Lefevre sendromunda rastlanan
periodontal doku harabiyetinden ve ciltte
gorillen  hiperkeratozlardan  Cathepsin  C
geninin mutasyon sorumlu tutulmaktadir (14).
Cathepsin C geni bakterilerde meydana gelen
fagositoz olaylarinda oldukga etkili bir gendir.
Fagosite edilecek hiicrelerin belirlenmesi ve T
lenfositlerin aktive edilmesi gibi bir ¢ok
fonksiyonda etkin bir goreve sahiptir. Yapilan
calismalarda Cathepsin C geninin daha ¢ok
avu¢ iclerinde, ayak tabanlarinda, diz
bolgesinde ve intraoral keratinizasyonu yiiksek
gingival dokularda yogun olarak bulundugu
saptanmistir. Bu sebeple genin yogun olarak
rastlandig1 dokularda cesitli deformasyonlara
rastlanabilmektedir. ilgili gen mutasyonundan
kaynaklanan oral bolge epitel doku defektleri,
cesitli  enfeksiyonlar karsisinda  konagin
savunmasini  disiirerek  mevcut  dislerin
kaybina neden olabilmektedir (15). Ancak bu
bilgilere ek olarak periodontal doku yikiminin
ge¢ goriildiigi bazi vakalarin da mevcut
oldugu goriilmiistiir (16).

Papillon Lefevre sendromu olan hastalarin
dental tedavilerinin nasil olmasi ile ilgili bir
¢ok tedavi prosediirii mevcuttur. Yalniz bu
konuda heniiz etkinligi yliksek bir tedavi
yaklasimi sunulmamistir. Bu hastalarda tedavi
planlamasi yapilirken amag; oral florada yer
alan ve oral dokular i¢in patojen olan floray1
ortadan kaldirmak; mevcut olan ve siirmesi
beklenen diglerin bu olumsuz durumdan
etkilenme ihtimalini minimuma distirmektir.
Bu hastalara mekanik temizlik yaparak ve
medikal tedavi uygulayarak  patojen
mikroorganizma sayisini azaltma calismalari
tedavinin ana temasini olusturmaktadir (17).

Ayrica baz1 Papillon Lefevre sendromu
olan hastalarda erken dis kayiplarmin
tedavilerinde oldukg¢a basvurulan bir tedavi
sekli olan implant uygulamalarinda kemik
hacmi yetersiz oldugundan bu islemler
komplike islemlerdir. Bu nedenle, kemik
ogmentasyon teknikleri veya kisa implant
kullanimi bu hastalarda daha uygun bir se¢im
olacaktir. Biyik hacimli kemik grefti
uygulamalarinin gerekli oldugu durumlarda
ise; dis hekimleri parietal kalvaryum kemigini
greft alinacak bolge olarak kullanabilirler (18).

Glinimiize kadar yapilan ¢alismalarda; aile
icinde goriilen Papillon Lefevre sendromlarin
cogunun iki kardeste birden goriilebildigi (19)
nadir olarak ise li¢ ya da dort kardeste birden
goriilebildigi  O6grenilmistir  (20).  Bizim
vakalarimizda da ¢ogunluga benzer sekilde iki
kardeste birden goriilmiistiir.

Papillon Lefevre sendromu  goriilen
hastalarda tedavi prosediiri ve uygulanan
tedavinin bagaris1 farklilik gosterebilmektedir.
Bu sebeple tedavi algoritmalarinin
multidisipliner olarak planlanmasi ve hastanin
rutin olarak takip edilmesi olduk¢a Gnem arz
etmektedir.

SONUC

Papillon Lefevre sendromu olan hastalarin
tedavisinde, dis hekimi, dermatolog ve ¢ocuk
doktorunun aktif katildigt multidisipliner bir
yaklasim gerekmektedir. Hastaliga erken tami
konularak dental profilaktik uygulamalara
baslanmasi, erken dis kayiplarini Onleyecek,
hastanin daha konforlu bir yasam siirmesini
saglayacaktir.
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