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Papillon Lefevre sindromu

Xiilasa

Papillon-Lefevre sindromu (PLS) palmoplantar hiperkeratoz vo agir erkon baslangic periodontit
ilo xarakterizo olunan genetik irsi xostolikdir. Siit dislorinin ¢ixmasi1 zamani agiz boslugunun simp-
tomlar1 6ziinii gdstormayo baslayir.

Tadqiqgat isindo erkon miidaxils vo diizgiin miialico ilo voziyyatin yaxsilagdirildigi géstorilmisdir.
PLS-nin patogenezi doqiq miioyyan edilmis vo mikrobioloji, immunoloji v genetik faktorlarla slaqe-
londirilmisdir. Bu keys todqiqat1 2 il avval Baki soharindo yerlogon “Yeni klinika” tibb miiossisosine
Naxcivan gohorindon olan valideynin miiracisti asasinda onun iki qizinin — protokol ndmrasi
P2025728340 olan 4 yash N adli va protokol nomrasi P2025733304 olan 7 yash D adli iki xostonin
miialicosinin aragdirilmasindan bohs edir. Miialico iiglin miiraciot etdiklori zaman usaqlarin dislori
tokiilmis, ol-ayaqlarinda qabiglanma (hiperkeratoz) bas vermis, hor iki usagin agzinda protez dislor
olmusdur. Habelo, usaqlarin fiziki inkisaflari normal getmis, boylar1 vo ¢aokilori qaydasinda olmusdur.
Lakin protezlor usaq stomatoloqu torofindon deyil, yetkin yash soxslor iiclin nozords tutulmus
stomatoloq torafindon hazirlanmigdir.

Xastoalor ganin imumi analizi, daxili orqanlarin ultrases miiayinesi, C reaktiv ziilal, periferik qan
yaxmasi kimi miiayinslordon kecdikdon sonra digor problemlor agkar olunmadigina gora genetik
analiz moslohot goriilmiisdiir. Onco ailo bu analizo raziliq vermoss do daha sonra {imumi raziliga
golinmis vo genetik analiz hoyata kegirilmisdir. Analiz naticosindo Papillon-Lefevre sindromu diag-
nozu qoyulmusdur.

Xastolara alt1 aydan bir hartorafli miiayino moslohat goriilmiisdiir. Hazirda usaqlarin fiziki vo oqli
inkisaflar1 normaldir. ©1 vo ayaqlarinda hiperkeratoz azalmisdir. Conads miioyyan qiisurlarin bas
vermomasi U¢iin dislorindoki protezlorin doyisdirilmasi mogsadilo xostolor usaq stomatoloquna
maslohot goriilmiisdiir. Stomatoloq terofindon periodontit vo digor dis problemlori ilo miitomadi
olaraq mosgul olunur.

Totbiq edilon periodontal miialiconin xasto usaqlarin veziyystini nazoragarpacaq doracoda
yaxsiliga dogru doyisdirmasi gonastine golinmisdir.

Agar sozlar: Papillon-Lefevre sindromu, Palmoplantar, Katepsin C, Periodontit, Hiperkeratoz

Saadat Ahmadova

“Yeni klinika” medical institution
https://orcid.org/0009-0004-9271-2300
saadetahmadova@gmail.com

Papillon Lefevre Syndrome

Abstract

Papillon-Lefevre syndrome (PLS) is a genetic hereditary disease characterized by palmoplantar
hyperkeratosis and severe early-onset periodontitis. Oral symptoms begin to manifest themselves
when baby teeth erupt.

The study showed that the condition improves with early intervention and proper treatment. The
pathogenesis of PLS has been clearly defined and is associated with microbiological, immunological
and genetic factors. This clinical example examines the treatment of two daughters — 4-year-old N.
with protocol number P2025728340 and 7-year-old D. with protocol number P2025733304 — based
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on a parent’s appeal from the city of Nakhchivan to the Yeni Clinic medical institution situated in
Baku 2 years ago. When they applied for treatment, the children had lost their teeth, had crusting
(hyperkeratosis) on their hands and feet, and both children had dentures in their mouths. In addition,
the children’s physical development was normal, and their height and weight were normal. However,
the dentures were not made by a pediatric dentist, but by a dentist who specializes in adults.

After the patients underwent tests such as a complete blood count, ultrasound of the internal
organs, C-reactive protein, and peripheral blood smear, and no other problems were found, genetic
analysis was recommended. Although the family did not agree to this analysis at first, a general
agreement was reached later and the genetic analysis was performed. As a result of the analysis, a
diagnosis of Papillon-Lefevre syndrome was made.

The patients were advised to have a comprehensive examination every six months. Currently, the
children’s physical and mental development is normal. Hyperkeratosis on the hands and feet has
decreased. The patients were advised to see a pediatric dentist to change the dentures in their teeth to
prevent certain defects in the jaw. The dentist regularly deals with periodontitis and other dental
problems.

It was concluded that the periodontal treatment applied significantly changed the condition of the
sick children for the better.

Keywords: Papillon-Lefevre syndrome, Palmoplantar, Cathepsin C, Periodontitis, Hyperkeratosis

Giris

Papillon-Lefevre sindromu gonc periodontit ndvii kimi xarakterizs edilir. Bu, autosomal resessiv
sokildos otiirtilon genetik xastolikdir. Milyonda 1-4 hal tezliyi ils bas verir. Valideynlor xosto olmadiq-
lar1 halda ciitliik soklinds nasilds sindroma sobab olacaq resessiv genlorin birlogsmasinin dastyicisi ola
bilarlor. Iki qardagda ya bacida rast golino bilor, kisilors vo qadinlara eyni doracada barabor tosir
gostarir.

Bu sindrom doarinin hiperkeratotik zodslonmaloar, siddotli periodontal destruksiya, neyroendokrin
vo metabolik pozulmalarla xarakterizo olunur. Darido bas veran periodontal doyisikliklor, adston, 4
yasindan ovval bas verir. Dori zodolonmalorine ayaq, diz vo dirsoklorin hiperkeratozu vo ixtiozu
aiddir.

Periodontal zodolonmalars biitiin xastalords rast galinir vo periodontal toxumalarin iltihab prose-
sing erkon calb edilmosi ilo sortlonir, dislorin tokiilmasinag sobab olur. 2,5-3 yasda siid dislori ¢ixdigdan
sonra agir dig oti iltihabi inkisaf edir vo eksudasiya ilo periodontal kisolor omolo golir. Radioloji
olaraq, alveolyar (yuvaq) prosesda siimiik doyisikliklari vertikal destruksiya soklinds askar edilir. Siid
dislori 5-6 yasa qadar itir, periodontda iltihabli tozahiirlor yoxa ¢ixir. Daha sonra daimi dislor normal
sokilda ¢ixir, lakin proses tokrarlanir vo ¢oxlu irinli axinti ilo dorin ¢oxlu siimiik kisalori amalo goatirir.
Bir ne¢a ildon sonra periodontal destruksiya sababindon daimi dislor tokiiliir. 15 yasina qader xastalar,
adoton, dissiz olur, {i¢iincli az1 dislori istisna olmagla, dislor ¢ixdigdan sonra bir neg¢o il orzindo
tokiiliir. Miialico agirlagmalar olmadan davam edir. Parodontdaki doyisikliklor alveolyar siimiiyiin
tam lizisino qodor iraliloyir, bundan sonra xastalik basa c¢atir vo ¢ono siimiiyiiniin zodolonmaosi bag
vermir.

Periodontal zodolonmalor leykositlorin ¢oxsayl disfunksiyalari, hamginin dis 16vhasindon (Acti-
nobacillus actinomycetemcomitans) qaynaqlanan spesifik bakterial infeksiya naticasinds yaranir.

Mikroskopik doyisikliklora plazma hiiceyrasi infiltratlarinin istiinliik toskil etdiyi, shomiyyatli
osteoklast aktivliyi vo agig-aydin qeyri-kafi osteoblast aktivliyi ilo lateral kiso divarmmin xroniki
iltthabinin tozahiirlori daxildir.

Miialico simptomatikdir, ¢linki hotta corrahi iisullar belo prosesin sabitlogmasine tohve vermir.

Tadgiqat

Palmoplantar diskeratozda periodontal sindrom (Papillon-Lefevre sindromu)

Papillon-Lefevre sindromu (PLS) autosomal, resessiv genetik xastalikdir, cox nadir hallarda bag
verir vo an ¢ox qohumluq evliliyindon olan ailslords miisahide olunur. Bu sindrom, ilk dofo 1924-cii
ildo kosf edilmis vo iki fransiz hokimi Papillon vo Lefevre torofindon tosbit edilmisdir. Xostolik agir
erkon baslangic periodontit vo ovuc va ayaqlarin hiperkeratozu ilo xarakterizo olunur. Bu sindroma
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aid edilon sobablor coxsaxalidir vo immun hiiceyrs funksiyasi ilo birbasa slaqgali olan Katepsin C
geninin mutasiyasi ilo alagelondirilir (Abou Chedid, Salameh, El-Outa, & Noujeim, 2019, s. 10).
Xaostoliyin periodontal aspektinin baslanmasinda va irslilomoasinds do rol oynaya bilacok digor faktor
elmi odobiyyatda bildirildiyi kimi, miioyyon anaerob bakteriyalarin, xiisuson, Actinobacillus actino-
mycetemcomitans-in olmasidir. Dis otinin qorunmasi {i¢iin periodontal voziyyatin idars edilmosindo
miitomadi gayginin vacibliyino diqqet yetirilir. PLS olan xostolordo 1-4 ayliq yaslarda agiz
boslugunda abseslor miisahido oluna bilor. Bu voziyyatlo alagoli siddatli iltihab, qizart1 sobabindon
bu xostoliyi keciron usaqlar biitiin daimi dislorin tokiilmasine moruz qalirlar. Miialico olunmayan vo
ya baximsiz galan hallarda daimi dislorin tokiilmasi ehtimal1 yiiksokdir.

Toqdim etdiyimiz todqigatda palmoplantar hiperkeratoz vo ilk dislorin vaxtindan ovval tokiilmasi
ilo xarakterizo olunan Katepsin C genindo (CTSC) nadir autosomal resessiv pozuntu olan Papillon-
Lefevre Sindromu (PLS) diagnozu qoyulmus, 4 vo 7 yasl iki xostonin voziyyati tasvir edilmisdir.

Sakil 1. Xastanin agiz boslugunun vaziyyati

Valideynlor — ana il ata birinci doracali qohum, xalaoglu-xalaqizi olduguna gora miioyyan testlor
edilmis, miiayinonin naticaloring asason xastolors ilkin Papillon-Lefevre sindromu diagnozu qoyul-
musdur.

Bildiyimiz kimi, mikrob 16vhasinin (Actinobacillus actinomycetemcomitans) mocburi olmasi
noticosindo yaranan gingivit vo periodontitdon forqli olaraq, idiopatik periodontal zoadslonmalor,
masalon, Papillon-Lefevre sindromunda periodontoliz, ilk névbada, miixtalif somatik pozulmalarin
movcudlugu vo genetik faktorlarin tosirindon yaranir. Periodontal toxumalarda {imumi zodolonmo-
lorin spesifik dayisikliklor soklinds tozahiirii ti¢lin mikrob y18intisina ehtiyac yoxdur. Klinik goriinti,
bir qayda olaraq, toxumalarda iltihabli, destruktiv vo bozi hallarda hiperplastik doyisikliklorin
birlosmasi ilo tomsil olunur (Zakirov, & Bimbas, 2010, s. 52).

Autosomal resessiv sokilds rastlanan nisboton nadir xastalik olan Papillon-Lefevre sindromu
(PLS) (palmar-plantar diskeratoz) {igiin ovuclarin vo ayaqlarin dorsal sothlorinin keratinlogmasi ilo
periodontda iltihabi vo destruktiv doyisikliklorin birlogsmasi xarakterikdir. Periodontal xostolik
leykositlorin, homginin, dis 16vhosinin spesifik bakterial florasinin disfunksiyasina sabob olur
(Giannetti, Apponi, Dello Diago, Jafferany, Goldust, & Sadoughifar, 2020, s. 13).

Bununla bels, agiq hiperkeratoz sadaco sadalanan sabablorlo toyin edilmir. Bu klinik tozahiirlorin
metabolik asas1 — Katepsin C fermentinin istehsalina vo funksiyasina cavabdeh olan genin mutasiyasi
naticasinda yaranan triptofan miibadilasinin pozulmast mévcuddur. Katepsin C orqanizmin immun
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vo iltihab reaksiyasinin, o climlodon faqositar funksiyanin formalasmasi {i¢lin zoruri olan serin
proteinazlarin aktivlosdirilmasinds istirak edir. Katepsin C epiteliya dorisinin normal inkisafi vo
biitdvliiyliniin qorunmasi ligiin lazimdir. Dis oti oyugunun vo dis oti vozisinin epiteli dis otinin
antibakterial miidafissinin birinci xottini tomsil etdiyindon, Katepsin C funksiyasinin qeyri-kafi
olmas1 sobobindon, onun diferensiallasmasinda pozuntular, homginin, qranulositlorin faqositar
aktivliyinin azalmasi dis oti qoruyucu baryerin mexaniki zodslonmasing vo bakterial infeksiyaya garsi
hossasligin artmasina sobab olur (Fayiza, Suhail, & Mubashir, 2012, s. 20).

Bu sindromun asas simptomlar1 usaq doguldugdan dorhal sonra askar edilon palmoplantar
diskeratoz vo ilk dislorin ¢ixmasindan sonra meydana ¢ixan vo siid (miivoqqeti) diglori vo daimi
dislorin vaxtindan avval tokiilmasine sabab olan inkisaf edon periodontal xastalikdir.

4-5 yasa godor usaq biitiin siid diglorini, 12-14 yasa qodor iso biitiin daimi dislorini itirir. Oksor
xostolordo diskeratoz periodontolizlo birlosdirilir. Klinik olaraq Papillon-Lefevre sindromu ovuclarin
va ayaqlarin darisinin keratinlogsmasi ilo xarakterizo olunur: hiperkeratoz sahslori epidermisin artan
desquamasiyas1 saholori ilo ndvbalesir. Dirsoklorin vo dizloerin dorisinds, ol vo ayaqlarin arxa
hissasinds eritema, quruluq vo gabiqlanma ocaqlari, psoriaz kimi l6vhalor omals golir. Keratozun
doracasi yiingiil soyulmadan dorinin hoddindon artiq keratinlogsmosine qodor doyisir. Darinin
voziyyati qigda pislosir, dorin, agrili ¢atlar omoalo golir. Dig oti iltihabinin ilk alamatlori ilk dislorin
cixmasi dovriinde goriiniir. Gingivit tez bir zamanda parodontits ¢evrilir, irinli axint1 vo qranulyasiya
ilo parodontal kisalor, abses omolo golir, periodontal destruksiya inkisaf edir, dis koklori agilir, dislor
bosalir, movqgeyini dayisir, tokiiliir. Rentgenoqramda ¢ona siimiik toxumasinin lakunar vo qifsokilli
destruksiya ocaqlar1 gostorilir (Sreeramulu, Shyam, Ajay, & Suman, 2015, s. 7).

Stid dislorinin tokiilmesindon sonra iltihab prosesi, alveol slimiiyiiniin destruksiyast basa catir,
dis otlori saglam goriintir. Daimi diglor ¢ixdiqda patoloji proses yenidon baslayir vo onlarin
tokiilmoasina sobab olur. Yalniz bazon iicilincii az1 dislori tosirsiz otiisiir. Biitiin daimi dislor ¢ixdigdan
sonra stimiik toxumasinin destruksiyasi tamamils basa ¢atir.

Miiayine zaman1 molum olmusdur ki, ovuclarda ve ayaqlarda kiitlovi ¢ixintili ¢okiintiiler, epider-
misin artan desquamasiya oalamotlori, homginin, digor bu simptomu dasiyan xastolords oldugu kimi,
barmaglarin arasinda eroziya sahalorine rast golinir. Periodontal toxumalarda vo agiz mukozasinda
iltihab olamatlori vo ya patoloji doyisikliklor agkar edilmomisdir.

Sakil 2. Xastanin agiz boslugunun vaziyyati
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Diagnozun tosdiqlonmaosi (genetik miiayino) vo sonraki miialica {igiin pasiyentlor Respublika
Usaq Klinik Xostoxanasina gondorilmisdir.

Periodontal tozahiirlorin korreksiyasi {igiin pasiyentlors asagidaki miialico novii toyin edilmisdir:

— amoksisillin (500 mq, giinds {i¢ dofa) vo metronidazol (400 mq, giinds ii¢ dofs) 7 giin orzindo;

— agzin yuyulmasi (0,05% xlorheksidin biglukonat mohlulu);

— agiz gigiyenasi Uzrs tolim kegirilmisdir (valideynlor {igiin tolimat).

Bunlar, asason, antiinflamatuar vo antimikrobiyal dermanlar vo agr1 kasicilaridir.

Homginin, pasiyentlorin ortopedik miialico olunmasi da tévsiyya edilmisdir.

Dispanser geydiyyati ii¢iin foaliyyst sxemi (ayda bir dofo miiayino):

1) pesokar agiz gigiyenast;

2) 4 yasindan etibaran rasional protezlorin taxilmast,

3) dorman miialicosi:

— xlorheksidin, miramistin mohlullari ilo yuyulma;

— tripsin, kimotripsin;

— molhamlor (antibakterial);

— keratoplastika.

PLS xastolorinin miialicasinds nizamli yanagsma holledici shomiyyat kosb edir.

Bir ne¢o miitoxassislo - dermatoloq, pediatr, endokrinoloq, periodontist vo ortoped dis hokimi ilo
maslohatlosmolor do lazimdir. Nozoro alsaq ki, bu xostoliklo zodolonmo agiz boslugunda vo
parodontda lokallagdirilir, xiisuson, dis hokiminin bu tipds patologiyasi olan xastolorin miiraciot etdiyi
ilk miitoxass oldugunu soyloya bilorik. Bununla belo, dis hokimi xastoni tocili olaraq timumi praktik
hakima, pediatra vo ya endokrinologa gondormoys vo sonradan miialico tadbirlorinin xarakterini tayin
edarak onunla daimi slage saxlamaga borcludur.

Naticalorin miizakirasi

Papillon-Lefevre sindromu (PLS) nadir rast golinon autosomal resessiv palmoplantar ektodermal
displaziyadir. Adaton, 6 aydan 4 yasa qodor siid dislorinin ¢ixmasi ilo eyni vaxtda 6ziinii gostarir.
Sindromun iki asas diagnostik gostoricisi palmoplantar keratoz vo aqressiv periodontitin erkon
baslangic formasidir.

Palmoplantar keratoderma, adston, 1 ilo 4 yas arasinda baslayir. Koskin demarkasiya olunmusg
eritematoz keratotik 16vhalar fokal sokildo meydana golo bilar, ovuclarin vo ayaqlarin biitlin sathini
ohata edir, bazon allorin va ayaqlarin dorsal sathlorina qador uzanir. Tez-tez ovuclarin vo ayaglarin
hiperhidrozu miisahide edilir, naticads pis qoxu golir. Bundan slava, dirsoklords va dizlords psoriaz
formal1 16vhalor goriino bilor. Tosiro moruz qalan digor nahiyslors goz qapaqlari, ayaglar, bud vo
qoltuqaltilar daxildir (Gupta, & Parkash, 2005, s. 24).

PLS-nin ikinci osas xiisusiyyati 3 vo ya 4 yasinda baslayan siddstli periodontitdir. Siit diglorinin
cixmasi gbzlonilon yaslarda normal ardicilligla bas verir, dislor normal formada vo qurulusda olur.
Yaranan periodontit xarakterik olaraq ononovi periodontal miialico iisullarina cavab vermir vo ilk
dislor, adoton, 4 vo ya 5 yasa qoder vaxtindan ovval asmir. ilk dislerin asinmasindan sonra dis oti
iltithab1 aradan qalxir. Daimi dislor ¢cixdiqda eyni hadisalor ardicilligr tokrarlanir va tligiincii az1 dislori
bazon qorunsa da, 15-17 yasa qador daimi dislorin oksariyyaeti tokiiliir. Alveol siimiiyiiniin siddetli
rezorbsiyasi dislorin rentgenoqrafiyasinda dislors havada {izon goriiniis verir.

Lizosomal proteaz fermenti olan Katepsin C, ziilallarin pargalanmasi vo profermentin
aktivlogdirilmasi yolu ilo agiz mikroflorasinin vo immun sistemi arasinda tarazligin qorunmasinda
miihiim rol oynayir. PLS-da katepsin aktivliyinin olmamasi dis 16vhasinds va ola bilsin ki, digor
nahiyolordo virulent patogenloro qarsi reaksiyanin azalmasi ilo olagolondirilo bilor (Ghanei,
Abbaszadegan, Forghanifard, Aarabi, & Arab, 2021, s. 21). Genetik doyisikliklors alavo olaraq, PLS
parodontitinds bir sira otraf miihit vo daxili faktorlar istirak edir:

1. Periodontiumun spesifik virulent bakterial vo viral infeksiyasi, xiisuson, Actinobacillus
actinomycetemcomitans, Prevotella nigrescens, Fusobacterium nucleatum, Porphyromonas
gingivalis, Citomegalovirus vo Epstein-Barr tip 1 virusu;

2. Neytrofil kemotaksisi, yerdoyismo vo faqositotoksik funksiyalarin pozulmasi vo superoksid
istehsalinin artmasi;
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3. Faqositozun azalmasi, yigilma meylinin artmasi vo Fkreseptor funksiyasinin pozulmasi
noticosinds yaranan monositlorin funksional faaliyyotinin azalmast;

4. Lenfositlorin mitogen aktivliyinin azalmasi vo T-kdmokginin T-6ldiiriicii hiiceyralorine
nisbatinin tarsing ¢evrilmasi;

5. Plazma hiiceyrolorindo degenerativ doyisikliklor vo serum immunoglobulinin (IgG)
yuiksolmasi;

6. Qisurlu periodontal ligament baglanmasi vo dis oti epiteliyasi ilo birlikdo fibroblast vo
sementoblast funksiyasinin pozulmasi va periodontal bagda kollagenolitik foaliyystin balanssizligi.

Papillon-Lefevre xostolorinin toxminon 25%-do dori vo agiz boslugunun miiayino naticoloring
olava olaraq, xostolords neytrofil, limfosit vo ya monosit funksiyalarinin azalmasi vo bakteriyalara
qarst hossasligin artmasi da geyd oluna bilor ki, bu da dorinin tokrarlanan piogen infeksiyalar1 ilo
olagodardir. Piogenik garaciyor absesi immunitet sisteminin zoiflomosi ilo olageli PLS-nin
komplikasiyasi kimi getdikco daha ¢ox gobul olunmaga baslayir (Sreeramulu, Haragopal, Shalini, et
al., 2012, p. 14).

PLS-nin diger bir komponenti xoroid pleksus vo tentoriumda ksllodaxili kalsifikasiyanin rentge-
noqrafiya siibutu ola bilor. Bu, asas xiisusiyyat kimi qobul edilss ds, uygunsuzluq diagnoz ii¢iin vacib
sayilmir. Histopatoloji miiayinado geyri-spesifik hiperkeratoz, akantoz, ocaqli parakeratoz, psoriaz
formal1 hiperplaziya, dori papillalarinda zodslonmis kapilyarlar vo sothi limfositar infiltrasiya askar
edilir.

Diferensial diagnozlara Hiam-Munk sindromu vo hipofosfataziya daxildir. Hiam-Munk sindro-
mu, homginin, araknodaktiliya, akroosteoliz, dirnaqlarin atrofiyasi vo allords falanglarin deformasi-
yasi ilo 6zilinili gostorir. Hipofosfataziyada goalovi fosfataza aktivliyinin ¢atismazligi miisahids olunur,
lakin bizim keys todqiqatimizda gdstaricilor normal hadds olmusdur vo buna gors do bu diferensial
diagnoz istisna edils bilar.

PLS olan xastolorin gaygisina qalmaq {i¢iin multidisiplinar yanasma vacibdir. PLS-nin dori
tozahiirlori, adston, yumsaldicilarla miialico olunur. Tosirlorini artirmaq ti¢lin salisilik tursu vo
karbamid slavs edils bilor. Asitretin, etretinat vo izotretinoin daxil olmagqla, oral retinoidlor PLS ilo
olagoli ham keratodermanin, ham do periodontitin miialicesinin asasin toskil edir. Miialico daimi
dislorin inkisafi zaman1 davam etdirilorso, daha faydali ola bilor. PLS-do periodontits nozarat etmok
adaton ¢otindir. Spesifik periodontal patogenlorin miisyyon edilmasi vo bu mikroorganizmlors uygun
antibiotik terapiyasi, koskin periodontal zodslonmis dislorin ¢ixarilmasi ilo yanasi, tosirlonmomis
dislorin hayat qabiliyyatini uzada bilor. Galocokdo kok hiiceyra terapiyasinin belo xastolikdon aziyyot
¢okon usaqlarin dis miialicosindo yeni perspektivlor veracoyini gozlomok olar (Patil, Metkari, Shetty,
Thakkannavar, Sarode, Sarode, Sengupta, & Patil, 2020, p. 7).

PLS-don aziyyst ¢okon usaqglar vo onlarin valideynlori miialico olunmazsa, bu hal biitiin dislorin
tokiilmasino sobab ola bilor. Belalikls, diizgiin vo hartorofli dis baximini tomin etmak {igiin erkon
diagnoz vo miidaxilo vacibdir. Dissiz xastalor liglin agiz reabilitasiyas: talob olunur, bura protezin
qismon vo ya tam dayisdirilmesi daxildir. Osseointeqrasiya edilmis implantlar golocok {iglin bir
se¢imdir vo estetikan1 vo funksiyani barpa etmoklo psixososial baximdan boytik tosir gostors bilor
(Nassani, Al-Maweri, Veeraganta, Al Shamiri, Alaizari, & Najeeb, 2021, p. 13).

PLS boyiimokds olan usaqlara psixoloji, sosial va estetik cohatdon manfi tasir gostors bilor, buna
gora do bu sindrom haqqinda molumatli olmaq vacibdir. Profilaktik dis miialicasinin bir hissosi kimi,
erkon stomatoloji diagnostika vo valideyn moslohati PLS-don oziyyat ¢okon usaqlar iigiin tam psixo-
sosial reabilitasiyanin tomin olunmasi ii¢lin vacibdir, multidisiplinar yanagsma bu usaqlarin golocayini
vo hoyat keyfiyyatini yaxsilagdira bilar.

Fiziki miiayine zaman1 palmarplantar hiperkeratoz, diz vo dirsoklorin qabiglanmasi1 miisahido
edilmisdir. i1k baxisda agizdaxili milayinodo palpasiya zamani agrili dis otlorinin iltihabli olmast,
qanaxma, dis l6vhaesi, dis das1, ag1z qoxusu kimi alamatlor gézo ¢arpmigdir. Panoramik vo periapikal
rentgenoqrafiya tolob olunmus vo ciddi alveolyar stimiik itirilmasi tosbit edilmisdir.

Hiperkeratozun miialicasi {iglin pediatrik dermatoloqun konsultasiyasina bas vurulmus va rutin
qan va biokimyovi laboratoriya testlori normal haddo ¢ixmisdir. Agizdaxili fotosokillor va ol vo
ayaqlarin rentgen (analoq) sokillari aldo edilmisdir.

258



ELMI i$ Beynalxalq Elmi Jurnal. 2025 / Xiisusi Buraxihs / 253-261 ISSN: 2663-4619
SCIENTIFIC WORK International Scientific Journal. 2025 / Special Issue / 253-261 e-ISSN: 2708-986X

-

Sakil 3. Ollardaki hiperkeratoz

X-ray milayinosi ilo ciddi timumilogdirilmis horizontal vo vertikal siimiik itirilmosi tosbit
edilmisdir.

Bu miiayino vo tadqiqat PLS-do dermatoloji zodolorin olamatlori, simptomlart vo tokamiilii
osasinda avvallor miisyyon edilmis diagnozun tesdiqlonmasing imkan verir. Xostonin Cathepsin C
(CTSC) (hamginin dipeptidil peptidaza I (DPP-I)) geninds ¢.203T>G va ¢.458C>T-do miirokkob
heterozigotluq mutasiyalar1 oldugu, valideynlorin c.203T>G va ya c.458C>T dasiyicist oldugu va iki
baciin iso ¢.458C>T dasiyicist oldugu, lakin tosirlonmoadiyi askar edilmisdir.

Agizdaxili fotogokillor cari miiayine zamani ¢okilmisdir. Klinik olaraq yuxar1 vo asagi kopok
dislori va ikinci az1 dislori IIT doracali horakatliliyi tomsil edir.

Dislori ohato edon dis atlori iltihabli olmus, periodontal miiayine zamani1 qanaxma ilo miisayist
olunmusdur. Bundan slavs, fiziki miiayino zamani palmoplantar hiperkeratozun daha da tokamiilii
miisahido edilmisdir. Bu zaman miialico dayaq slimiiyiiniin itmasi naticosindo haraketliliyin artmasi
sabobindon kdpok dislorinin vo iist ¢ona ikinci daimi azi dislorinin ¢ixarilmasindan sonra ¢ixarila
bilon tam protezin qoyulmasindan ibarat olmugdur.

Dislor ¢ixarildigdan sonra dis oti toxumalarinin saglam voziyyati borpa edilmisdir. Xostonin ¢ono
sag liciincii az1 diglori vo alt ¢ona ikinci azi dislori saxlanmis vo sindromun xiisusiyyatlori, o climlodon
ollorin icarisinda, ovuclarda hiperkeratoz azalmisdir.

Panoramik goriinlisdo her iki tagda hiindiirliik itkisi ilo nizamsiz alveol konarlar1 vo agir siimiik
itirilmasi ilo yuxar1 sag lgiincii az1 disinin olmasi gostorilmisdir. Agizdaxili sokillordo vertikal
Olgiilorin itirilmasi, hor iki alveolyar prosesin incolmasi, yuxari sag li¢iincii az1 disinds III dorocoli
horakatlilik, dislori shato edon iltihabli toxuma vo periodontal zondlama zamani qanaxma miisahido
edilmigdir. Bu dis ¢ixarilmis vo yeni tam iist vo alt protez miialicosi aparilmisdir.

Fiziki miiayinods dirsaklor vo dizlords kigik hiperkeratoz saholori nozers ¢arpmisdir, alave
olaraq, hiperkeratoz ovuclara nisbaton ollorin arxa hissesinde va ayaqlarin yuxari hissesinden daha
cox dabanda tistiinliik toskil etmisdir.

Xaostolorin protez miialicosi 4 vo 7 yaslarinda baslanmis, sonradan hor iki qovsiin tam ¢ixarila
bilon protezino ¢atana qodor dis organlarinin qismon ¢ixarila bilon protezlo ovoz edilmosi, ¢ixaril-
digdan sonra toxumanin normal vaziyyato qayitmasi vo protezlorin rahat uygunlagsmasi vo funksiyast
tomin edilmisdir.
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PLS-in diagnostikas1 nozarat altindadir, ¢linki bu, yalniz bu sindromun xiisusiyyatlori haqqinda
tibbi biliklordon deyil, hom do xastonin voziyyati tam basa diismosindon asilidir vo davamli psixoloji
dostok tolob edir. Erkon vo vaxtinda qulluq periodontal xastoliyin ciddi sokildo pislogmasini vo dori
zadolonmaolarinin bakterial infeksiya riskini qoruya vo ya qarsisini ala bilor.

Bu vaziyyatda, xastonin periodontal va dermatoloji saglamligini inkisaf etdirmak ii¢lin miisyyon
mohdudiyyatlor daxilinds tibbi miidaxilo tomin edilmisdir. Ag1z reabilitasiyas1 ovvoalco ¢ixarila bilon
qisman protezlordan, daha sonra tam protezlorden ibarat olmusdur. Xastonin rahatligini tomin etmok
vo miimkiin qoador tobii dis otini qorumaq moagsadi ilo protezlori tonzimlomok ii¢lin izloma tovsiya
olunur.

Stimiiys inteqrasiya olunmus implantlarin 18 yasindan sonra yerlosdirilmosi adobiyyatda tovsiyo
edilon basqa bir protez variantidir vo iimumi sag qalma nisbati 16% toskil edir. Bununla bels, tibbi,
fizioloji vo iqtisadi amillor, homginin xostonin vo miitoxassisin gozlontilori secilmis son barpaedici
miialiconi miioyyanlosdirir.

Miialicaya adi periodontal mialicolar, texniki qullug, homginin antibiotiklor, metronidazol vo
lazim olduqda xlorheksidin reseptlori daxildir. Eyni zamanda, xostolor, adoton, bir dermatoloqun
nazarati altinda olur vo dori vaziyyatinin idars edilmasi ti¢iin retinoid dormanlar qabul edilir (Zakirov,
& Bimbas, 2010, s. 55).

Kariyesli diglora do dorhal baxilmis vo xasto yliksok kariyes riski protokoluna yerlosdirilmisdir.
Arxadaki dis endodontik vo periodontal agirlagmalara goro ¢okilmoli olub. Xosto hor geri ¢agiris
soforinds hartorafli miqyaslama vo kok planlagdirilmasindan kegir vo periodontist torafindon vaxtasiri
nazarat olunacaq. Diizgiin firgalama vo dis ipindon istifado {isullarinin otrafli niimayisi nozordon
kecirilmisdir. Evdo qulluq vasitslorine agiz gigiyenasinin effektivliyini artirmaq ii¢lin superfloss,
proksi firca vo agiglayici tabletlor daxildir. Amoksisillin kursu, homginin metronidazol vo xlorhek-
sidin ilo durulamalar toyin edilmisdir. Bu zaman xasto biitiin dis ehtiyaclarini qarsilamagq ti¢iin hoftads
bir dofo qobul edilir. Hor ziyarotdo agiz gigiyenasi yenidon qiymotlondirilir vo miizakiro edilir.
Miialico planina xostonin maddi imkanlarindan asili olaraq, nazordon kegirilon problemli dislerin
doyisdirilmasi do daxildir. Bu giino kimi qoyulan biitiin toloblors omal edilmisdir.

PLS olmasindan siibhalonilon xastolor {i¢iin erkon yaslarda genetik analizlo doqiq diagnozun
qoyulmas1 profilaktik tibbi todbirlorin goriilmosing, hortorofli vo vaxtinda dis miialicosinin
aparilmasina imkan verir. PLS olan xostolorin reabilitasiyasinda multidisiplinar komandanin istiraki
tosira moruz qalmis soxslorin hoyat keyfiyyatinin saxlanilmasi vo yaxsilagdirilmasi tigiin vacibdir.

Notica

Papillon-Lefevre sindromu (PLS) son zamanlarda palmoplantar ektodermal displaziya kimi tosbit
edilon nadir autosomal resessiv pozuntudur. PLS-in yayilmasi iimumi ohali arasinda gender forqi
olmadan milyonda 1-don 4-o qadaer toskil edir. Bu, valideynlorin gohumlugunun naticasi, irsi vo ya
sindromla olaqgali ola bilor vo oksor hallarda bunun Cathepsin C (CTSC) (hamg¢inin dipeptidil
peptidaza I (DPP-I)) genindo, xiisuson do 11q14.2 xromosomunda mutasiya naoticosinds bas verdiyi
tosbit edilmisdir. CTSC-lor neytrofillords, limfositlorde va epitel hiiceyralorindo olur. CTSC
genindoki bu geyri-miintozomlik fermentativ funksiyanin itirilmasine sobab olur vo orqanizmin
bakterial infeksiyalara reaksiyasinda balanssizliga gatirib ¢ixarir.

Elmi adobiyyatlarda gostorildiyi kimi, diagnoz PLS-nin xarakterik slamatlorina asason qoyulur.
Siddatli, erkon baglayan periodontit vo ovuc i¢i vo ayaq altinin hiperkeratozu bu xastoliyin asas
olamatloridir. Dis hokimi vo dermatoloqun birgs saylori bu isin ugurlu naticasi liglin ¢ox vacibdir.
Retinoid dormanlarimin istifadssi ilo dori voziyyati nozarogarpacaq doracods yaxsilagir vo xastolor
zamanla yaxsilagir. Periodontal voziyysto uygun olaraq, adobiyyatin ¢oxunda erkon diaqnoz vo
terapevtik miidaxilalar ilo ugurlu naticalorin alds edildiyi gostarilmisdir. Davamli monitoring va tez-
tez geri doniis toyinatlarinin periodontal pislosmoni minimuma endirdiyi gostorilmisdir. Bazi tibbi
odobiyyatlarda hiperkeratozun miialicosinds istifado olunan retinoid dormanlarinin uzunmiiddatli
istifadosinin miimkiin faydasi nozords tutulur. Bununla belo, bu sahads olavo todqiqatlara hoalo do
ehtiyac var.
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Tadqiqat isi diizglin diagnoz qoyulmus PLS xostosinin idaro edilmosini tomin edir, vaxtinda

edilon miidaxilo ardicil ¢ixarislarla protez miialicosi ilo birlikde ilkin miialiconi toyin etmoyo imkan
verir, bu tip xastolor daim dis hokiminin nozarati altinda olmalidir, miialiconin sabitliyi vo daha yaxs1
hoyat keyfiyyetinin tomin edilmasi iigiin onlarin izlonilmasi vacibdir.
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