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Geg¢ Tan1 Alan Olgularda
Papillon-Lefévre Sendromu

Cases of Papillon-Lefévre Syndrome with
Delayed Diagnosis

OZET Papillon-Lefévre sendromu (PLS), siit disleri ve kalic1 dislerin periodontiumunda prematiir
yikima bagh dis kaybi ve palmoplantar keratodermi ile karakterize, otozomal resesif gecis gosteren
bir hastaliktir. Ayrica, diz-dirseklerde psériyaziform plaklar, tirnak degisiklikleri, intrakraniyal kal-
sifikasyon ve tekrarlayan piyojenik deri enfeksiyonlar: da eslik edebilir. Etiyolojide katepsin C gen
mutasyonu sorumlu tutulmaktadir. Hastalik belirtileri bir-dort yaslar: arasinda ortaya ¢ikmaktadir.
Bu galigmada, geg tani alan 25 yasinda kadin ve 30 yasinda erkek iki PLS hastas1 sunulmustur.
El-ayaklarinda kalinlagma, viicutta dokiintii sikdyetleri ile daha 6nce psoriyazis, ekzema tanilariyla
izlenen hastalarin sistem sorgulamasinda dislerinin ¢ocukluklarinda dékiildiigii ve protez kullan-
diklar1 6grenildi. Dis grafilerinde dis kaybi izlendi. Olgular PLS tanisi ile izlem ve tedavi altina alin-
mus; ayrica genetik danigmanlik hizmeti almak i¢in yonlendirilmislerdir.

Anahtar Kelimeler: Papillon-Lefevre hastalig1; periodontit; keratoderma, palmoplantar

ABSTRACT The Papillon-Lefévre syndrome (PLS) is an autosomal recessive disorder characterized
by rapidly progressive periodontitis resulting primary and permanent teeth loss and a diffuse pal-
moplantar hyperkeratosis. Additionally psoriasiform knees and elbows, nail dystrophy, intracra-
nial calcification and frequent pyogenic infection can associate the disease. Cathepsin C gen
mutation is responsible in etiopathogenesis. The onset of the disease is evident approximately in the
first 1-4 years of the life. Herein we report two cases of PLS in 25 year-old woman and 30 year-old
man with delayed diagnosed. They were presented with palmoplantar keratoderma and skin erup-
tion that were diagnosed as psoriasis and eczema previously. In clinical history premature dental loss
was stated by the patients. Ortopantograph showed the absences of the teeth. Both patient diagnosed
as PLS, and refered to genetic consultation.

Key Words: Papillon-Lefévre disease; periodontitis; keratoderma, palmoplantar
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apillon-Lefévre sendromu (PLS), siit digleri ve kalic1 diglerin perio-

dontiumunda prematiir yitkima bagh dis kaybi ve palmoplantar ke-

ratodermi ile karakterize otozomal resesif gecis gosteren bir
hastaliktir.!® Insidans1 1-4/1 000 000’dur ve her iki cinsi esit etkilemekte-
dir. Hastalik semptomlar: hayatin ilk dort yilinda ortaya ¢ikmaktadir. Ay-
rica, diz-dirseklerde psoriyaziform plaklar, tirnak degisiklikleri,
intrakraniyal kalsifikasyon ve tekrarlayan piyojenik deri enfeksiyonlar: da
eslik edebilmektedir. Tan: klinik bulgular ile konulmaktadir.* Bu olgu su-
numunda, klasik klinik bulgular ile ortaya ¢ikan, fakat gec tani konan iki
PLS hastas1 sunulmustur.
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RESIM 1: Her iki palmoplantar bolgede kalin, sari-beyaz skuamlar.
(Renkli hali icin Bkz. http:/www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

Yirmi bes yasindaki kadin olgu, el ve ayaklarinda
kalinlagma sikayetleri ile poliklinigimize bas-
vurdu. Bu lezyonlarin ¢ocuklugundan beri oldu-
gunu, daha oOnce gittigi doktorlar tarafindan
konulan sedef hastalig1, ekzema tanilar ile gesitli
kremler kullandiginmi belirtti. Sistem sorgulama-
sinda, dislerinin ¢ocuklugunda dokiildiigiinii ve su
an protez taktigini belirtti. Kardeglerinde benzer si-
kayetler olmadig1, anne-babasinin ikinci derecede
akraba oldugu 6grenildi. Dermatolojik muayenede
her iki palmoplantar bolgede kalin, sari-beyaz sku-
amlar; diz ve dirseklerde psoriyaziform plaklar iz-
lendi (Resim 1, 2). Dis radyografisinde total dis
kayb1 goriildii (Resim 3). Laboratuvar inceleme
normal sinirlarda idi. Ayak tabanindan alinan bi-
yopsinin histopatolojik incelemesinde parakeratoz,
akantoz, retelerde uzama goriildii. Bu bulgularla ol-
guya klinik olarak PLS tanisi konuldu. Intrakrani-
yal kalsifikasyonlar1 aragtirmak amaciyla gekilen
kraniyal grafi ve tomografide anormal bulgu sap-
tanmadi. 0,5 mg/kg asitretin tedavisi baglanan ol-
gunun lezyonlan diizeldi. Bu sirada olgu evlendigi
ve ileride gebelik planladigini sdyledigi igin asitre-
tin yerine isotretinoine geg¢ildi. 0,5 mg/kg isotreti-
iki ay
palmoplantar bolge lezyonlar: tekrarladi. Tedaviye

noin kullanmaya bagladiktan sonra
topikal salisilik asit eklendi. Ayrica, genetik danis-
manlik hizmeti almas: konusunda bilgilendirildi.
Olgu halen sadece topikal tedavi ile izlenmektedir.

RESIM 2: Dizlerde psoriyaziform plaklar.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

RESIM 3: Panoramik grafide dislerin total yoklugu.

OLGU 2

Otuz yasindaki erkekolgu, el ve ayakta kalinlagsma
ve govdede dokiintiiler sikayetleri ile poliklinigi-
mize bagvurdu. Cocuklugundan beri sedef hastalig1
tanisi ile takip edildigini belirtilen olgunun sistem
sorgulamasindan, diglerini kii¢iik yasta kaybettigi
ve protez dis kullandig: 6grenildi. Benzer bulgula-
rin kardesinde de oldugunu; anne-babasinin ikinci
derece akraba oldugunu belirtti. Dermatolojik
muayenede her iki el-ayakta hiperkeratozik plak-
lar, govde 6n-arka yiiziinde eritematdz skuaml
plaklar izlendi (Resim 4, 5). Dis grafisinde ii¢ adet
gomiilii dis mevcuttu (Resim 6). Plantar bolgeden
yapilan “punch” biyopsi sonucunda hiperkeratoz,
parakeratoz, spongioz, retelerde uzama saptandi.
PLS tamisi ile 0,5 mg/kg/giin asitretin tedavisi bas-
landi. Lezyonlarinda iyilesme izlenen olgu halen
izlem altindadar.

TARTISMA

PLS ilk kez 1924 yi1linda Papillon ve Lefévre tara-
findan palmoplantar keratoderma ve siddetli dis
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RESIM 4: Her iki palmar bélgede eritem, skuam ve ragatlar.
(Renkli hali icin Bkz. http:/www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

RESIM 5: Boyunda eritematdz psoriyaziform ertipsiyon.
(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/dermatoloji-dergisi/1300-0330/)

R

R =

RESIM 6: Panoramik grafide tig adet gémiili dis.

anomalileri kombinasyonu seklinde tanimlanmis-
tir. Diz ve dirseklerde psoriyaziform lezyonlar, tir-
nak degisiklikleri, intrakraniyal kalsifikasyonlar,
hiperhidroz ve tekrarlayan piyojenik deri enfeksi-
yonlar1 hastalia eslik edebilir.!”

Etiyopatogenezinde miyeloid ve lenfoid hiic-
relerin immiin ve inflamatuar yanitinda rol oyna-

yan, 11. kromozomun uzun kolunda lokalize ka-
tepsin C gen mutasyonu suglanmaktadir. Katepsin
G, hiicre ici protein degradasyonunda rol oynayan,
16kosit ve mast hiicre graniil serin proteazlarini ak-
tive eden lizozomal bir proteinazdir. Keratinize dis
eti, palmoplantar deri gibi keratinize epitelyal
alanlarda eksprese olmaktadir. PLS’li hastalarda
katepsin C aktivitesi azalmigtir.!® Hastalarimizin
ebeveynlerinde akraba evliligi olmas: genetik ge-
cisi desteklemektedir.

Hastalik ilk olarak bir-dort yaslar1 arasinda
palmoplantar bolgede eritem ve hiperkeratoz ile
baslar. Deri lezyonlari 6n kol, bacak, diz ve dirsek-
lere yayilabilir ve yanliglikla psériyazis tanisi ko-
nulabilir>® Bizim hastalarimiz da daha once
psoriyazis tanisi ile izlem altina alinmiglardir.

Deri bulgularindan bir siire sonra, iki-ti¢ yags-
larinda siddetli periodontit ve sonrasinda siit disle-
rinin kayb1 ortaya ¢ikar. Siit diglerinin dokiilmesini
takiben periodontit tablosu diizelir. Kalic1 diglerin
¢ikmaya baglamasi ile tekrar siddetli periodontit or-
taya cikar ve sonrasinda kalici diglerde de kayiplar
meydana gelir.’ Periodontit gelisiminde en ¢ok
suglanan ajan Actinobacillus actinomycetemco-
mitanstir. Tetrasiklin, metronidazol, amoksisilin
grubu antibiyotikler tedavide kullanilabilir.>®

Ayrica, intrakraniyal kalsifikasyonlar, hiper-
hidroz, tekrarlayan piyojenik deri enfeksiyonlar
gorilebilir.*® Bizim hastalarimizda bu bulgulara
rastlanmamagtir.

Ayiric tanida, periodontit ve palmoplantar
keratoderma yapan nedenler diglanmalidir. Pe-
riodontit yapan hastaliklar arasinda histiyozis-
X, agrantilositozis, juvenil periodontitis, 16semi;
palmoplantar keratoderma yapan hastaliklarin
arasinda pitriyazis rubra pilaris, psoriyazis, Unn-
Thost, mal de Meleda, Howel-Evans sendromu
akla gelmelidir. Ancak, palmoplantar kerato-
derma ve periodontit birlikteliginin goraldigi
tek sendrom PLS’dir.*>

Palmoplantar keratoderma ve psoriyaziform
lezyonlarin tedavisinde topikal ve/veya sistemik te-
daviler kullanilabilir. Steroid ve salisilik asit icerikli
topikal tedaviler hafif vakalarda kullanilabilir. Oral

asitretin ve isotretinoinin deri lezyonlarini dra-
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matik olarak azaltmakla birlikte, periodontit sid-
detini azaltarak dis kayiplarini 6nledigi ve tek-
rarlayan piyojenik enfeksiyon sikligini azalttigim

bildiren yayinlar da vardir.!**

Periodontit ve dis kayiplarinin 6nlenmesinde;
periodontit ataklarinda antibiyotik tedavisi, kemik
yikimi fazla olan daimi dislerin ¢ekilmesi, saglikl
daimi dislerde dis tas1 temizligi, oral hijyenin sag-
lanmasi 6nerilmektedir.>”Siit diglerinin bazi daimi
digler ¢iktiktan sonra ¢ekilmesi sonucunda mevcut
etken patojen daimi dislerin saglig1 i¢in tehlike
olusturacagindan, siit dislerinin daimi disler ¢ik-
madan cekilerek daimi dislerin patojen olmayan
ortamda siirmeleri saglanmalidir.” Ahuja ve ark.,
oral retinoid, geleneksel mekanik tedavi, sistemik

antibiyotik ve periodontal cerrahi sonrasinda pe-
riodontal saglhig1 koruduklarin: bildirmislerdir.?

Olgularimizi, hastalik semptomlari erken yasta
¢ikmasina ragmen geg tani aldiklar i¢in; nadir go-
riillen bu sendromu hatirlatmak amaciyla sunmay
uygun bulduk. Cocukluk ¢aginda psériyaziform ve
palmoplantar deri lezyonlar: ile dermatoloji kli-
niklerine bagvuran hastalarin dis anomalisi agisin-
dan o6zellikle sorgulanmasinin; tam tersi olarak
periodontit ve erken dis kayiplariyla agiz-dis saglig
kliniklerine bagvuran hastalarin deri bulgular1 ag1-
sindan sorgulanmasinin, bu hastalarin zamaninda
tan1 almasina ve hastalik semptomlarini azaltacak
tedaviye bir an 6nce baslanmasina olanak verdigini
vurgulamak istiyoruz.
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