Atatiirk Univ. Dis Hek. Fak. Derg.
J Dent Fac Atatiirk Uni
Supplement: 4,Yil: 2011, Sayfa: 107-111

Olgu Sunumu/ Case Report

PROSTHETIC REHABILITATION OF A CASE WITH PAPILLON-LEFEVRE

DISEASE

PAPILLON-LEFEVRE SENDROMLU BiR OLGUYA PROTETIK YAKLASIM

Yrd.Dog.Dr.Murat Selim BOTSALI"

Makale Kodu/Article code: 319
Makale Génderilme tarihi: 01.05.2010
Kabul Tarihi: 18.10.2010

Dr.Dt.Serkan SARIDAG"*

ABSTRACT

Papillon-Lefevre Syndrome is a rare autosomal
recessive disease with a very low prevalence. Charac-
teristic symptoms are diffuse palmar and plantar
hyperkeratosis combined with a rapidly progressive
periodontal breakdown affecting both dentitions,
resulting in premature loss of deciduous and perma-
nent teeth. Functional, esthetics, developmental and
psychological problems may arise in the Papillon-
Lefevre Syndrome during childhood. To eliminate the-
se problems complete denture may be a solution after
2,5-3 ages.

Here is the report of prosthodontic rehabilita-
tion of a case Papillion-Lefevre syndrome in a 4-year-
old girl. Clinical examination which included conventi-
onal periodontal measurements and radiographic
analysis severe inflamation, severe bone loss and
halitosis. The treatment consisted of extraction of all
deciduous teeth except primary second molars.
Routine steps of partial denture fabrications were
followed for chewing and functional abilty of the child.
Complete dentures were prepared after 3 months of
edentulous period. Usual recall schedule was followed
up and necessary adjustment were done. The patient
is stil under control.

Key Words: Papillon-Lefevre  Syndrome,
Periodontitis, Pedodontic Complete Dentures

OzZET

Papillon-Lefevre sendromu g¢ok disiik yayginhk
gosteren, nadir goriilen otozomal resesif bir hastaliktir.
Karakteristik semptomlari; yaygin palmar ve plantar
hiperkeratoz, gegici ve kalici dislerin erken kaybina
neden olan hizli ilerleyen ve dentisyonu da etkileyen
periodontal rahatsizliktir. Papillon-Lefevre Sendromun-
da cocukluk cadinda fonksiyonel, estetik ve psikolojik
sorunlar ortaya g¢ikabilir. Bu sorunlarin ortadan
kaldirmasi icin 2,5-3 yasindan sonra yapilan tam
protezler g6ziim olusturabilmektedir.

Bu raporda Papillion-Lefevre sendromlu 4 yasinda
bir kiz cocugunun protetik rehabilitasyonu sunul-
maktadir. Rutin periodontal 6lglimleri ve radyografik
dederlendirmeleri kapsayan klinik incelemelerde sid-
detli enflamasyon, ileri derecede kemik kaybi ve agiz
kokusu tespit edilmistir. Tedavi siirecinde siit 2.molar
digler haricinde dislerin gekimi gerceklestirildi. Cocugun
gigneme ve fonksiyonel kabiliyetinin idamesi icin plan-
lanan parsiyel protezlerin yapiminda rutin asamalar
izlendi. Tam protezler siit 2. Molar dislerin gekilme-
sinden 3 ay sonra hazirlandi. Olagan takip programlari
izlenerek gerekli diizenlemeler yapildi. Hasta halen
kontrol altindadir.

Anahtar Kelimeler: Papillon-Lefevre Sendro-
mu, Periodontitis, Pedodontik Tam Protezler.

Papillon-Lefevre sendromu (PLS) ilk olarak 1924
yiinda Papillon ve Lefevre tarafindan tanimlanmis
kalitsal bir hastaliktir.! Otozomal resesif gegis gdsteren
hastallk 11. kromozomun uzun kolunda lokalize
katepsin C olarak bilinen enzimdeki mutasyondan
kaynaklanmaktadir.? Genellikle 2 ile 4 yaslarinda

ortaya gikan ve toplumda milyonda 1-4 siklikta gorilen
PLS'de kafa ici kalsifikasyonlar ve l6kosit fonksiyon
bozukluguna rastlanabilir.** El ici ve ayak tabaninda
baslayan hiperkeratotik lezyonlar, daha sonra 6n kola
ve bacada yayilir. Bazi hastalarda goriilen hiperhidrozis
kot kokuya neden olabilir. Bu hastalik her iki cinsiyeti
esit derecede etkilemektedir.>®

* Selcuk Universitesi, Dis Hekimligi Fakiiltesi, Pedodonti A.D, Konya.
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PLS'li hastalarda erken yasta ileri diizeyde
enflamasyon ile baslayan hizl ilerleyen periodontitis, 4
yas civarinda bitin st diglerin kaybina sebep olmak-
tadir. Dislerin kaybiyla ortadan kalkan enflamasyon
tablosu, daimi dislenme déneminde dislerin siirmesiyle
yeniden ortaya cgikar ve bu sekilde dislerin tamami
kaybedilebilir. Alveoler kemikte gozlenen siddetli kemik
kaybindan geriye atrofik alveoler kretler kalir.®”

Erken dis kayiplarini 6nlemeye yonelik farkli
tedavi yontemleri bulunmaktadir. Biitlin patojen orga-
nizmalar 6nceden ortadan kaldirmak ve daimi dislerin
enfeksiyon olusmadan slirmesini saglayabilmek ama-
ayla; sit diglerinin erken dénemde tamamen gekil-
mesinil®!*  8neren arastirmacilar oldugu gibi cekim
yapilmaksizin, sistemik ve lokal antimikrobiyal tedavi
uygulamasiyla birlikte strekli cerrahi icermeyen perio-
dontal tedavi®'? 6neren arastirmacilar bulunmaktadir.

PLS'li hastalarda gocukluk dénemindeki total dis
eksiklikleri hastalarin bliyime, gelisim ve sosyal
durumunu olumsuz yonde etkiler. Dis eksikliklerini
ortadan kaldirarak fonksiyon, fonasyon, estetik ve
cevre dokulara desteklik saglamak icin uygulanacak
olan tam protezin farkl gelisme diizeyindeki yapilar ve
aralarindaki uyumu bozmamasi gereklidir. Cocuklarda
yetiskinlerde oldugu gibi kas, temporo-mandibular
eklem fonksiyonlari ve gelisim olgunlugu olmadigi igin
sentrik iliskiyi saptamak ve proteze adaptasyonu
saglamak oldukga gictiir. Bu tir tedaviye baslamadan
once ilk dikkat edilmesi gereken; gocuk hastanin psiko-
lojik ve zihinsel olarak protez kullanimini kabul
edebilecek diizeyde olmasinin gerekliligidir.*>*

Nadir gorilen bu olguda erken yasta siit disle-
rini kaybeden gocuk hastanin protetik rehabilitasyonu
sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Selguk Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi
Pedodonti klinigine erken dis kayiplari ve mevcut
dislerinde mobilite sikayeti ile getirilen hastanin (4, {)
velisinden alinan anamnezde ¢ocugun sistemik
herhangi bir probleminin olmadigi 6grenildi. Yapilan
adiz disi muayenesinde ellerde hafif derecede palmo-
plantar deri lezyonlar gézlendi. Adiz igi ve radyografik
muayene neticesinde; st genede siit kanin ve siit 2.
molar dislerin alt genede ise sit keser ve siit 2. molar
diglerin bulundugu gozlendi. Disetlerinde yaygin ve
siddetli enflamasyon, siit molar dislerde daha az
olmakla birlikte derin periodontal cepler, tiim diglerde
mobilite, kemik kaybi ve agiz kokusu tespit edildi
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(Resim 1). PLS on tanisi ile dermatoloji bolimiine
ybnlendirilen  hastanin  klinik, hematolojik  ve
mikrobiyolojik incelemeler sonucunda tanisi kesinlik
kazandi.

= 7 “_s

Resim 1. Olgunun panoromik radyografisi.

Periodontaloji ile yapilan konsultasyon sonucu
ileri derecede mobilite gézlenen siit dislerinin gekimi
planlandi. Sentrik iliski ve dikey boyutun tespitinde
rehberlik etmesi ve tam proteze adaptasyonu
kolaylagtirmasi amaci ile siit 2. molar diglerin gekimleri
ertelenerek bolimlt protez yapimina karar verildi
(Resim 2). Adizda birakilan siit 2. molar diglerdeki
curtkler rezin modifiye cam iyonomer simanla (Fuji IX
GP EXTRA, GC America, Alsip, IL, USA) restore edildi
(Resim 3). Protezlerin yapim agamasinda 6lgli maddesi
olarak reaksiyon siiresi hizli, tadi ve kokusu hog
oldugundan aljinat 6l maddesi (CA37 Fast set,
Cavex, Amsterdam, Holland) tercih edildi. Anatomik
modeller (izerinde aksiyon sinirlan dahilinde isiyla
sekillenen plaktan (Cavex Individual Trays, Cavex,
Amsterdam, Holland) vyapilan kisisel kagiklar ile
fonksiyonel olgiler alindi. Sentrik iliski ve dikey
boyutun tespitinden sonra modeller artikiilatére alindi.
Protez  kaidelerinin  diglere  tespitinde  blikme
kroselerden yararlanildi. Dis dizimlerinde, sifir derece
tiberkil edimli pediatrik disler (Bambino Tooth,
MAJOR Prodotti Dentari S.p.A., Moncalieri, Italy) kulla-
nildi. Prova asamasinda dislerin agizdaki durusu ayna-
da gosterilerek cocugun moral ve motivasyonu artti-
rildi. Muflalama, mum atimi ve polimetilmetakrilat
yapida akril tepimi (Meliodent, Heraeus Kulzer, Hanau,
Germany) sonrasi, tesfiye ve polisaj islemlerinin ardin-
dan yapimi tamamlanan alt ve st bolimli protezler
adiza uygulandi (Resim 2). Lateral ve protrusiv hare-
ketlerde okluzal iliskiler ve kenar uyumlar kontrol
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edildi. Cocuk hasta ve ebeveynleri oral hijyen, protez-
lerin bakimi, temizligi ve kullaniminda dikkat edilmesi
gereken konularda bilgilendirildi. Protez takildiktan 1
glin ve 1 hafta sonra yapilan kontrollerde protez pla-
ginda doku uyumsuzluklarina neden olan bélgelerden
asindirmalar yapildi.

Resim 2. Hastanin adiz ici goriintlisi yaygin ciiriik lezyonlari
ve dis eti enflamasyonu.

Resim 2. Konservatif restorasyonlar sonrasi agiz ici gériiniim.

Bir ay sonrasinda mobilitelerinde artis gézlenen
siit 2. molar disleri gekildi. Yara iyilesmesini takiben,
cekilen dislerin yerine otopolimerizan akrilik rezin
(Vertex Self Curing & Quick set, Vertex Dental, Zeist,
Holland) kullanilarak dis ilaveleri yapildi. Ertesi giin
okluzyon ve kenar uyumlarn kontrol edildi. Uygulanan
tedavi prosediri ile bolimli protezlerden tam
protezlere gegis saglandi. Ug aylik periyodik kontro-
linde hastanin tam protezlere fonksiyon ve fonasyon
acisindan belirgin diizeyde adapte oldugu gozlendi
(Resim 3). Hastanin 1 yillik takibi yapilmis olup
kontrolleri devam etmektedir.
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Resim 3. BolUimli protezlerin adiz ici goriniimd.

Resim 4. Tam protezlerin goriinimii.

TARTISMA

Arastirmacilar mikrobiyal oral floranin ileri
derece patojen olabilecegi ve konak yanitinin yetersiz
kalabilecedi dusincesiyle, PLS'li hastalar da enfekte
alanlardan mikrobiyal transferin énlenmesi igin siit dis-
lenme doneminde biitlin diglerin gekilmesini, gekimler-
den 3 ay sonra tam protez yapilmasini ve daimi
dislenme déneminde sistemik tetrasiklin uygulamasini
onermislerdir.**> Tinanof ve arkadaslar'?> 9 yasindaki
hastaya konvansiyonel tedaviye ek olarak sistemik
tetrasiklin ve eritromisin tedawisi uygulamigslar, infla-
masyon ve dis mobilitesinde azalma saglanamadigini
ifade etmiglerdir. Bu olguda enfekte alanlardan mikro-
biyal yayilmanin azalmasina ollanak saglayacak dissiz
periyodun baglatilabilmesi icin adizdaki sut disleri
cekilmis ve tam protezler yapilmistir.

Ashri®®, farkli tedavi yaklagimlarinin uygulandigji
PLSli olgu sunumlarini incelemis ve agiz saghiginin
uzun siire kontrol altinda tutulmasinin yani sira daimi
dentisyona gegmeden erken vyasta teshisin dnemini
vurgulamistir.



Atatiirk Univ. Dis Hek. Fak. Derg.
J Dent Fac Atatiirk Uni
Supplement: 4,Yil: 2011, Sayfa: 107-111

Cocuklar da dis eksikliklerinde uygulanan pro-
tetik tedavilerin basarisinda etkili olan gocugun ve
ebeveynlerin dikkat etmesi gereken unsurlar sézli ve
gerektiginde yazili olarak anlatiimaldir. Bu unsurlar;
cocugun protezi ile uyumamasi, spor aktiviteleri
sirasinda olasi kaza ve komplikasyonlari dnlemek igin
protezlerin gikariimasi, daimi dentisyona gegis slreci
ve yumusak doku degisikliklerinin yakindan takip
edilmesidir.}”'® Protez takildiktan sonraki 1.giin,
1.hafta ve devaminda 3 aylik periyotlarda protez uyu-
mu ve olasi muhtemel degisiklikler mutlaka kontrol
edilmelidir. **?° Olgumuzda konuyla ilgili bilgilendir-
meler ve periyodik kontroller yapilmistir.

Bliylime periyodundaki hastalarda protezler
periodik olarak bliyiime ile uyumu agisindan dederlen-
dirilmelidir. Protezlerin her sene degistirilmesi gereklili-
ginin yanls oldugu savunulmaktadir.!* Aslinda 3
yasindan daimi anterior dislerin sirmesine kadar
onemli derecede interfasiyal bir biylime goézlenme-
mektedir. Daimi diglerin siirmesine kadar protezlerin
vertikal bilylimeye uyum saglamasi igin 12-18 ayda bir
astarlama yapilmasi yeterlidir.!*?! Hastanin ebeveyn-
leri gerek goriildigl durumda protezlerin yenilenebile-
cedi hususunda bilgilendirilerek hasta;  klinik ve
radyolojik takibe alinmistir.

SONUC

Papillon-lefevre sendromlu hastalarda erken dig
kayiplari nedeni ile yapilan protetik tedaviler sirasinda
hasta, multi disipliner olarak calisan hekimler ve ebe-
veynlerin kooperasyonu oldukga ©nemlidir. Bliylme
déneminde yapilan basarili bir tam protez uygulamasi,
gocudun psikolojik durumu ve gelisimi agisindan biylik
oranda yardimci olacaktir.
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