Papillon-Lefevre Sendromu (Olgu Raporu)
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OZET

Keratozis palmoplantaris ile pediodontopati'den
olusan sendrom, Ilk olarak 1924 yilinda Papillon ve Lefe-
vre tarafindan tanmimlanmis olup, genetik bir bozukluga
bagl olarak meydana gelen simetrik palmoplantar kerato-
dermi ve hizli gelisen periodontopati sonucunda olusan
kalict ve gecgici dis kaybiyla karakterizedir. Genetik olarak
otozomal resesif bir ge¢is gosterir.

Burada nadir gériilmesi nedeniyle bir Papillon-Lefe-
vre olgusu sunulmustur.
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ilk olarak 1924 yilinda Papillon ve Lefevre tarafin-
dan tanimlanmigtir. Otozomal resesif bir gecis gosterir.
Ayak tabani ve avug iglerinde simetrik keratodermi ile
birlikto, hizli gelisen periodontopatiyc bagli olusan kalict
ve gecici diglerin kaybi goriilir. Bazen lezyonlar el ve
ayak sirtina yayilabilir, psoriaziform degisiklikler goste-
rebilir. Ayak tabani avug igine gore daha giddetli tutul-
maktadir. Keratozis bazi vakalarda punktat formda ola-
bilir. Sacglar genellikle normaldir (1,2).

Genel popiilasyonda yaklagik olarak milyonda 14
sikliginda goriildiigii tahmin edilmektedir (1,3). Bildirilen
olgu sayist 160 civarindadir (4).

Hastalik erken ¢ocukluk c¢aglarinda ortaya ¢ikmak-
tadir (5). Keratodermi genellikle periodontal tutulumdan
once ortaya g¢ikar. Siit dislerinin periodontal tutulumu 4
yas civarinda farkedilir (2).

Burada palmoplantar keratodermi ve periodontal
degisiklikler gosteren 30 yasinda erkek hastaya Papil-
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SUMMARY

The syndrome of Keratosis palmoplantaris with pe-
riodontopathy first described by Papillon and Lefevre in
1924, is a genetic disorder characterized by a symmetric

palmoplantar keratoderma and by a rapidly progressive
periodontopathy that leads to premature loss of both de-
ciduous and permanent teeth. The syndrome is inherited
as an autosomal recessive trait.

Here we present a Papillon-Levefre Syndrome case
asitisrarely seen.
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lon-Lefevre Sendromu tanisi konuldu ve nadir goriilme-
si nedeniyle bu olgu sunuldu.

OLGU

O.T. 30 yasinda erkek hasta. Poliklinigimize el ve
ayak tabanlarindaki derinin kalinlagmasindan yakinarak
bagvurdu. Hastanin 6ykiisiinden bu yakinmalarinin ken-
dini bildiginden beri varoldugu, gittigi doktorlarin bir ta-
kim yumusatici kremler verdigi 6grenildi.

Ozgegmisinde ozellik arzetmeyen hastanin, anne-
babasi sag ve saglikli, aralarinda akraba evliligi yok. Ai-
lede benzer sikayeti olan hi¢ kimse tarif edilmiyor.

Sistemik muayenesinde, tam idrar, tam kan, se-
dim, glisemi, iire, kreatinln, iirik asit, SGOT, SGPT, to-
tal bilurubin, alkalen fosfataz, trigliserit, kollesterol, peri-
ferik yayma gibi laboratuvar tetkiklerinde ve dural kalsi-
fikasyon arastirmak amaciyla yapilan kraniografisinde
patolojik bir bulgu saptanmadi.

Dermatolojik muayenesinde; hastanin avug¢ i¢i ve
ayak tabanlarinda, bilateral, simetrik, diffiiz yayilimli,
kiril sar1 renkte, balmumu goriiniimiinde hiperkeratozik
lezyonlar saptandi (Sekil 1 ve 2). Ayrica alt dudak mu-
kozasinda ve agiz koselerinde eritemli zeminde hiper-
keratozik lezyonlar tespit edildi (Sekil 3). Diger deri ve
ekleri dogal gériiniimdeydi.
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Sekil 1. Olgumuzun el ve agiz lezyonlarinin gértiiniimii.

Sekil 2.

Olgumuzun ayak lezyonlarinin goriiniimi.

Diglerin ve digetlerinin muayenesi igin hasta SA-
TA Dis Hekimligi Oral Diagnoz ve Radyoloji bdliimii ile
konsiilte edildi. Hastanin yapilan oral muayenesinde
gingival 6dem ve periodontitis ile buna bagh gelisen
agiz kokusu tespit edildi. Ayrica gingival lilserasyon ve
derin cep formasyonu gozlendi (Sekil 3).

Radyolojik muayenesinde ise periodontal defektle-
rin_bulundugu bdlgelerde vertikal kemik kaybi oldugu ve
76 | 678 no'lu diglerin eksik oldugu belirlendi (Sekil 4).

Bu bulgularla olguya Papillon-Lefevre Sendromu
tanisi konuldu.

TARTISMA

Papillon-Lefevre Sendromu yasamin ilk alti ayi
icinde baslayan, diffiiz, bazen lokalize olan, avug icgi ve
ayak tabanlarinin hiperkeratozisi, gingivitis ve alveolar
kemikte periostal degisikliklerle karakterize, nadir gori-
len, otozomal resesif gegisli bir bozukluktur. Etyolojisi

AR AS ve Ark,
PAPILLON-LEFEVRE SENDROMU (OLGU RAPORU)

bilinmemektedir, generalize epitelyal displazi ile iligkili
oldugu sanilmaktadir (5). Taninin konabilmesi igin pal-
moplantar keratodermi ve periodontal degisikliklerin bir
arada olmasi zorunludur (2). Bu bulgularin yaninda ba-
z1 vakalarda o6zellikle falx ve tentoryumu tutan dural
kalsifikasyonlar bildirilmistir (1-4).

Papillon-Lefevre Sendromu bulunan olgularin bir
bolimiinde yetersiz lenfosit fonksiyonuna bagh olarak
tekrarlayan piyojenik enfeksiyonlar gorilebilir (3,6-8).
Haneke, piyojenik enfeksiyonlarin olgularin %20'sinde
goriildiiglini bildirimistir (8).

Diz ve dirseklerde daha belirgin olmak lizere vii-
cudun biitiin boliimlerinde psoriaziform degisiklikler go-
rilebilir (1,2). Bizim olgumuzda palmoplanter keratoder-
mi ve periodontal bulgularin yanisira alt dudak muko-
zasinda ve agiz koselerinde bulunan lezyonlar invers
psoriaziste goriilen lezyonlara benzemekteydi ve pso-
riaziform degisiklikleri destekler nitelikteydi.

Ayrici tanisi diger prematiire periodontal bozuk-

luklar ve palmoplantar keratodermller ile yapilmalidir

2.

Sekil 3.

Sekil 4.
vertikal kemik kaybi izlenmektedir.

Olgunun panoramik radyograminda alveoler kemikte
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