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OZET

Papillon-Lefevre  sendromu  palmoplanter  hiperkera-
toz ve diglerin erken kaybi ile karakterize olan, nadir gé-
rilen  bir sendromdur.

Bu yazida Papillon-LefGvre sendromu tarmisi  alan

kardes ki olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Papillon-Lefevre sendromu,

Palmoplanter hiperkeratoz, Dis kaybi
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Papillon-Lefevre sendromu erken gocukluk ¢adinda
ortaya gikan otozomal resesif gegis goOsterdigi varsayi-
lan, nadir rastlanan bir sendromdur. Sendromun genel
karakteristigi palmoplanter hiperkeratoz ile hem sut
disleri hem de kalici dislerde erken doékulmedir. Klinik
tabloya psoriaziform lezyonlar, tekrarlayan pyodermiler,
palmoplanter hiperhidrozis, dura materde asemptomatik
ektopik kalsifikasyonlar, jinjivit gibi diger bulgular da
eslik edebilir (1-9).

Bu yazida nadir gérilmesi nedeniyle Papillon-Le-
fevre sendromu tanisi alan kardes iki olguyu sunmayi
ve bu konudaki literatlur bilgilerini gézden gegirmeyi
amagcladik.

Olgu 1: (Biiyiik Kardes)

IF 12 yasinda, erkek (Protokol numarasi: 957-
19/1/93)

Hasta, poliklinigimize el i¢i ve ayak tabanlari deri-
sinde kalinlasma ve kavlama ile bacaklarinda ortaya
¢ikan yaralar nedeniyle getirildi. Hastanin annesinden
alinan déykusinden; bacaklarindaki yaralarin ilk olarak 3
yil ence ortaya ciktigi, bu nedenle bir kez hastanede
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SUMMARY

Papillon-Lefevre syndrome is a rarely seen syn-
drome that is characterized by palmoplanar hyperkerato-
zis and premature loss of tooth.

We present a case report of two brothers with Papil-
lon-Lefevre  syndrome.

Key Words: °apillon-Lefevre syndrome,
Palmoplanar hyperkeratozis, Loss of tooth
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yatirilarak tedavi goérdugu ve yaralarin araliklarla tekrar-
ladig1, diger sikayetlerinin ise yaklasik bir yasindan bert
surekli olarak var oldugu 6grenildi.

Ozgecmisinde ozellik belirtmeyen hastanin soy-
gecmisinden benzer yakinmalarin diger kardesglerinde
de oldugu saptandi. 8 yasindaki kiz kardesinin avug
icleri ve ayak tabanlarinda catlamalar oldugu ve kan
kanseri nedeni ile 4 yasinda 6ldagu; 6 yasindaki kiz
kardesinin sad ve saglikli oldugu; 2 yasindaki erkek
kardesinin (Olgu 2) avug igleri ve ayak tabanlarinda
catlamalar, dislerinde sallanmalar oldugu &grenildi.
Anne-baba arasinda lGg¢linci dereceden akrabalik vardi.

Sistem sorgulamasinda dislerinin kendiliginden ko-
laylikla dokaldagu belirtildi.

Hastanin genel fizik muayenesi normaldi.

Dermatolojik muayenesinde: Sol bacakta diz ekle-
mi cevresinde, dedisik boyutlarda, birka¢ adet, Uzeri
yer yer hemorajik kurutlarla kapli, purilan sekresyonu
olan, llsere lezyonlari tespit edildi. Sirtta ve her iki alt
ekstremitede caplari 2 ile 5 cm arasinda degisen
boyutlarda, birka¢ adet, merkezi atrofik ve hipopig-
mente, kenarlari hiperpigmante gérinumde, iyilesmis
(eski lezyonlara ait oldugu belirtilen) makiler lezyonlar
gozlendi (Sekil 1). El ici ve ayak tabanlarinda keskin
sinirl, eritemli zemin UGzerinde skuamlarin izlendigi plak
tarzinda makdler lezyonlar saptandi (Sekil 2). El tirnak-
larinda longitudinal cizgilenme ve piting mevcuttu.
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Olgu 2: (Kuguk kardes)

HMF 2 yasinda, erkek (Protokol numarasi: 1375-
26/1/93)

Poliklinigimize el igi ve ayak tabanlari derisinde
kalinlasma ve catlama sikayeti ile getirilen hastanin
annesinden alinan oykistnde sikayetinin 1 yildir varol-
dugu, son 1 aydir da zamaninda ¢ikmis olan sit disle-
rinin sallanmaya basladigi ifade edildi.

Hastanin 6zge¢misinde bir 6zellik bulunmuyordu.
Soygecmisi, Olgu 1'de belirtildi.
Sistem sorgulamasinda yakinmasi yoktu.

Hastanin genel fizik muayenesi normaldi.

Dermatolojik muayenesinde: Avug igleri ve ayak
tabanlarinda mevcut hiperkeratoz ve deskuamasyon
(Sekil 5) disinda diger deri ve eklerinin muayenesi nor-
maldi.

Sekil 1. 1. olgunun sol bacagindaki lezyonlarm gérinimu.

Hastanin tam kan, sedimantasyon, periferik yay-
ma, rutin kan biyokimyasi ve idrar tetkiki normal sinir-
lardaydi. VDRL'si negatif idi. Bacakiarindaki pyoder-
mize lezyonlardan alinan pi kiltiriinde staphylococcus
aureus Uredi. Kranium ve postero-anterior akciger grafi-
lerinde patolojik bulgu saptanmadi. IgG ve IgM dlzey-
leri hafif derecede yiiksek, IgA diizeyi normaldi.

Hastanin ortodonti uzmani tarafindan yapilan oral
ve X-ray muayenesi sonucu daimi dentisyonda oldugu:
daimi dislerden Ust ¢cenede sagda 1,8; solda 1, 6, 8;
alt cenede sagda 1, 2, 3, 6 ve solda 1, 2, 6 numarali
dislerin eksik oldugu ve alveoler kemikte rezorpsiyon
bulundugu buna bagl olarak g¢ikan ve cikmakta olan
dislerin prognozunun Umit verici olmadidi, muhtemel
seyrinde kaybedilebilecegi ifade edilerek Paplllon Lefe-
vre sendromu ile uyumlu oldugu belirtildi (Sekil 3,4).

Hastanin pediatri klinigince yapilan muayenesinde
hafif derecede mental ve motor retardasyon saptandi.

Hastaya bu bulgulari ile Papilion-Lefevre sendro-
mu tanisi konuldu. Sekil 2. 1. olgunun el igi ve ayak tabaninin gériniimd.
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sendroma bagl olarak sut diglerinin zamanindan 6nce
dismesinin beklenebilecegi belirtildi (Sekil 6,7).

Hastanin pediatri klinijince yapilan muayenesi so-
nucunda demir eksikligi anemisi oldugu saptanarak bu-
na yonelik tedavisi baslandi.

Bu bulgulari ve aile 6ykisl nedeniyle bu hastada
da Papillon-Lefevre sendromu disiindlda.

TARTISMA

Papillon-Lefevre sendromu (PLS) ilk olarak 1924
yilinda Papillon ve Lefevre tarafindan tanimlanmis,
etiyolojisi bilinmeyen bir sendromdur. Sendromun oto-
zomal resesif gegis gosterdigi varsayilmaktadir. Erkek
ve kiz gocuklarinda ayni oranda gorilir. PLS'lu hasta-
larin anne ve babalan arasinda kan akrabaligi olabile-
cegi gibi, olmayan olgular da bildirilmigtir (1-18).

Hastaligin genel populasyonda gériulme insidansi
milyonda 1 lle 4 arasindadir. Bugiine kadar bildirilen
olgularin toplami 160 civarindadir (6,8,9). Ulkemizde de
bu sendroma ait az sayida yayin vardir (3,8,9,18).

PLS'nun ana bulgulari palmoplanter hiperkeratoz ile
birlikte sit disleri ve kalici dislerin erken kaybidir (1-18).

Palmoplanter hiperkeratoz 1 ile 5 yaslari arasinda
ortaya cikar. Hiperkeratoz eritemli bir zemin Uzerin-
dedir. Genellikle el i¢ci ve ayak tabanlarinda lokalizedir.
Bazen el ve ayak dorsumuna dogru ilerleyebilir. Bu
$ekil 3. 1. olgunun diglerinin klinik gorintmdi. degisiklikler hiperhidroz ve kot koku ile beraber olabilir
(1-6,8,9).

Sekil4. 1. olgunun dislerinin radyografik gérinimu.

Hastanin tam kan tahlili ve periferik yayma incele-
mesinde demir eksikligi anemisi tespit edildi. Sediman-
tasyon, rutin kan biyokimyasi ve tam idrar tahlili nor-
maldi. Postero-anterior akciger ve kranium grafilerinin
incelemesi sonucunda herhangi bir patoloji saptanmadi.
VDRL'si negatif idi. immunglobulin G,A,M ile komple-
man dizeyleri normal sinirlardaydi.

Hastanin ortodonti uzmani tarafindan yapilan oral
ve X-ray muayenesi sonucunda alveoler kemiklerde 6-
zellikle horizontal yénde rezorpsiyon oldugu, vertikal
yoénde de alveoler rezorpsiyonun bulunmasi nedeniyle Sekil 5. 2. olgunun ayak tabaninin gériinimdi.
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Sekil 7. 2. olgunun diglerinin radyografik gérinimdi.

Sendroma 06zgu diger bulgu diglerin erken kaybi-
dir. Sit disleri normal dizen ve zamanda g¢ikar. Pal-
moplanter keratodermanin goérildigu yaslarda dis etle-
rinde kanama, sisme ve periodontal cep olusumu ile
juvenil periodontitis gelisir. Bunun sonucunda da disler
prematiire ve spontan olarak dokilir. St dislerinin do-
kilmesinden sonra jinjiva kisa siirede iyilesir ve kalici
disler ¢ikana kadar normal goérunimde kalir. Kalici
dislerin ¢ikmasi ile inflamatuvar olay yeniden baslar.
Junjivitis, cep olusumu, alveoler kemik atrofisi meyda-
na gelir. Bu olayin arkasindan hasta timuyle dissiz ka-
lir. Alveoler kemik kaybi nedeni ile yluzin alt tUgte biri
kisalir ve yasli insan goérinima gelisir (1-3,7).
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PLS'lu olgularda bu karakteristik iki bulgu disinda
bazi semptomlar da gorilebilir (1-18): Falks serebri ve
koroid pleksusta ektopik kalsifikasyonlar tesbit edilebilir,
ancak bu bulgunun énemi bilinmemektedir. PLS'lu ¢o-
cuklarda mental ve/veya motor retardasyon bulunabilir.
Hastalarda diz, dirsek ve bazen viicudun diger bélgele-
rinde psoriaziform degisiklikler gorilebilmektedir.
PLS'unda spesifik sag ve tirnak degisikligi bildiriimeme-
sine ragmen tirnaklarda longitudinal ¢izgilenme gelisebi-
lir. Hastalarda enfeksiyonlara karsi yatkinlik olmasi ilgi
cekicidir (3,8-11,13,14). Olgularin blyuk bir kisminda
tekrarlayan stafilokoksik pyodermiler bildirilmistir
(10,11,14). Daha nadir olarak karaciger absesi, pnémo-
ni gibi diger enfeksiyonlar da gelisebilir (3,13). Cesitli
calismalar sonucu nétrofillerin hicre iginde staphylo-
coccus aureusu oldirme yeteneginde defekt (11), not-
rofil kemotaksisinde azalma (8,9,10,11,13,14) ve lenfo-
sitlerin fitohemaglutinine karsi proliferate cevabinda
azalma (3) gozlenmistir.

Sendromun tanisi palmoplanter keratodermi ve
prematlre periodontal bozuklugun birlikte olmasi nede-
niyle kolaydir.

Tedavisinde sentetik retinoidler olduk¢a basarilidir.
Bu amagla etretinat, asitretinn veya isotretinoin kulla-
nilmistir (1,2,4,8,9,12-18). Bu tedavi ile palmoplanter hi-
perkeratoz (1,2,4,8,9,12-15,17,18) ve pyodermik (14)
lezyonlar dizelir. Tedaviye kalici dislerin c¢ikisindan
once baslanmasi halinde dis kayiplari da énlenebilmek-
tedir (16).

Olgularimiza palmoplanter keratodermi, erken pe-
riodontal bozukluk, mental retardasyon (bir olgu) ve
pyodermi (bir olgu) bulgulari gdstermeleri nedeniyle
Papillon-Lefevre sendromu tanisi konuldu.
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