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A palmo-plantaris hyperkeratosis és silyos parodontopathia egytittes el6forduldsdt elsé
esetben Papillon és Lefévre (1924) irtdk le. A tiinetek sora tipusos esetben az els§
életévekben keratoderméval kezd8dik. A fogak normdlis id6ben kindnek, de a gingiva
gyulladt, a parodontilis rostok destrualédnak, a fogak kordn kihullanak, a megjelend
maradandé fogak is hasonld sorsra jutnak. Autosom recessziv 6roklédést mutaté kérkép a
borgybgydszati és fogdszati tiinetek egyiittes megjelendsével teljes.

Az 4ltalunk észlelt beteget kozlésre érdemesnek a tiinetek atipusos volta, a br és
fogaszati tiinetek kés6i kezdete miatt tartottuk.

Esetismertetés

Zs. 1. 31 éves ndbeteg, anamnézise alapjdn 9 éve kezd8ddtt bSrfolyamat mindkét tenyéren, majd
talpakon vaskos bérszarusodds, fajdalmas berepedések formdjdban. A tibia felett, valamint a kézhdton
feliiletes, hdmld, 6! kériilhatdrolt foltokat észlelt. A helyi kezelésre utdbbi tiinetei visszafejlddtek,
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1. dbra. Tenyereken diffiz hyperkeratosis 2. dbra. Kézhdton, ujjperc izilleteinek megfelelden
mély fissurdkkal koriilirt parakeratosis




tenyéri-talpi tiinetei id&nként dtmeneti, szezondlis javuldst mutattak., Fizikai terhelés panaszait
hatdrozottan fokozta. Csalddi anamnézis negativ: pikkelysdmor, tenyéri-talpi hyperkeratosis, valamint
vérrokonsdg a csaldidban nem fordult el8. Tejfogaival panaszmentes. Maradandé fogai 12 éve
szuvasodnak, nagy résziik eltdvolitott.

Felvételi stdtus: Mindkét tenyéren a bdr sdrgds szinii, difftizan megvastagodott, mély fdjdalmas
fissurdkkal felosztott (1. dbra), kézhdtakon az ujjperc iziileteinek megfelelSen kot8szovet felszaporo-
dds jeleként ,,ujjpdrndcskdk™ figyelhetSk meg (2. dbra). Mindkét talpon a talpszélekre kissé rdterjedGen
a bdr sdrgds szint, kifejezetten megvastagodott, szimos nem vérzd fissurdval tarkitott (3. dbra). A kéz
kOrmeinek széli része megvastagodott, az I. kdrmok elemeltek, sdrgdsak.

Fogdszati vizsgdlattal a betegnél a fels§ fogak koziil csupdn a 6 | 3 fog (4. dbra), az alsdk koziil a
3211123 fogak megtartottak, erSsen sorvadt dllapotban, Fogak koriil nagy mennyiségli fogkd és
kifejezett gyulladds volt észlelhetS, Az elvégzett orthopantomograph felvételen (5. dbra) az IET,[T
fogak gyokércsiicsdn kifejezett rezorpcid ldthatd.

S. dbra. Orthopantomograph felvétel T | 1 fogak gydkércsiicsin rezorpcio

Rutin laboratériumi leletek (RR, vércukor, vérkép), a neuroldgiai vizsgdlat és a koponyacsont-
felvétel eltérést nem mutatott, Osszehasonlité kézfelvétel szerint mésztartalom megtartott, a bal kéz
IV. ujj alappercének fejében borsszemnyi cystaszer( felritkulds figyelhet8 meg.

Allergoldgiai kivizsgdlds sordn kontakt szenzibilizdcié nem bizonyithaté.

PPD intracutan (ic.) préba hyperergids reakciét adott, DNCB szenzibilizdcid pozitiv eredmény(
volt, azaz a kés6i immunaktivitds csokkent funkciét nem mutatott.

Betegiink helyi puhité kezelését keratolytikumokkal egészitettiik ki.

Fogdszati elldtdsa sordn a granulomds fogak eltdvolitisa utdn a meglevé fogak eltdvolitdsat
tervezziik.

Irodalmi adatok e terdpia eredményének tulajdonftott remissziérél szdmolnak be [8,91.




Megbeszélés

Fog anomdlia tobb genodermatosisra jellemz4: anhidrotikus ectodermalis defektusra,
incontinencia pigmentire, lokélis dermalis hypoplasidra. Rontgenolégiailag kimutathaté
elvdltozds van bazélsejt naevus szindrémdban.

A Papillon—Lefévre-szindromdt keratoderma, a fogak korai elvesztése és esetleg a
koponyacsontok tlinetmentes kalcifikdcidja jellemzi. Papillon—Lefévre bérgyégyédszok
(1924) leirdsa utdn az irodalmi kézlemények sordt olvashatjuk: tobbnyire fogorvosok,
szdjsebészek tolldbdl: Gorlin és munkatdrsai [4] Ssszesen az irodalomban kdzolt 46 esetet
gyljtottek Ossze, ezek koziil 8 az amerikai irodalomban, a tébbi az eurépaiban fordult
el6. Kés6bb Hawes [9] hdrom, Coccia [2], Gorlin és Pindborg [5] egy-egy esetet
ismertettek. A tinetek etioldgidjdt Gorlin és munkatdrsai [4] 46 eset analizise alapjén az
autoszomdlis recessziv 6roklSdéssel magyardztdk. Haim [8] familidris herediter 6rokl&dés-
16l szdmol be. Grdf és mtsai 1968-ban 3, 1972-ben 5 esetrdl szémoltak be, 2 betegiiknél a
sziil6k kozeli vérrokonsdgdt bizonyitotték [6, 7].

A bértiinetek koziil a tenyér és a talp hyperkeratosisa domindl, mér gyermekkorban az
1-4. életév kozott észlelhets, mint szdraz, vords, pikkelyes hyperkeratosis. Stlyossiga
kilonboz8 foku: talpakon mindig silyosabb (fissurdlttd valik), mint a tenyereken.
A tenyér bérének megvastagoddsa koriilirt. A kézh4ton az ujjperc iziileteinek megfeleléen
és a tibia felett is el6fordulhat hyper- vagy parakeratosis. A talpon a hyperkeratosis
szintén korilirt, de a lébujjak dorzdlis felszinére, ldbszélre és néha az Achilles-inra is
réterjed. A hyperkeratosis stlyossdgdban szezondlis véltozasok vannak.

A Dbortiinetek mellett igen jellegzetesek a szédjtiinetek. A tej és maradandé fogak
dttorése dltaldban normdlis, de az utolsé tej Orl6k 4ttdrése idejében horizontdlis
csontreszorpeié indul meg és a fogak az 4ttorés sorrendjében meglazulnak, majd
kihullanak. Ezen idG alatt silyosabb fekélyes inygyulladdst lithatunk a tejfogak mellett,
ami gyermekkorban ritkdn, esetleg csak sulyos systemds betegségekkel kapcsolatban
fordul el6. A maradandé fogak 4ttorése utdn az iny ismét gyulladdsos, duzzadt lesz,
vérzékeny, f4j. A fogak koriil mély tasakok képz&dnek, melyekb&l nyomdsra genny iiriil,
majd révidesen meglazulnak és sorban kihullanak. A szdvettani képen a kollagén rostok
nagyfoku kdrosoddsa figyelhet6 meg. A maradandé fogak elvesztése utdn az alveolus
maradvénydt fedd ldgyrészek ismét épnek létszanak. A betegek a fogpotldst jol tdrik.

Erdekes megfigyelés, hogy a fogak elvesztése utén a bértiinetek is remisszidba
keriilnek és silyossdguk exacerbatio esetén sem éri el azt a fokot, mint mikor a betegnek
még foga volt [5, 9].

Differencidldiagnosztikus szempontbél a tineteket a tenyéri-talpi lokalizciéju
psoriasistdl (fogtinetek hidnya), Unna Thost — keratosis palmoplantaris diffusa kerato-
dermdtél (fogtiinetek hidnya 4+ domindns 6rokl&dés) és Meleda keratosis extremitatum
hereditaria progrediens betegségtSl (foganomdlia hidny) sziikséges elkiiloniteni [1].
Bizonyos esetekben f&leg idGskori atipusos megjelenéskor figyelembe kell venni a
paraneoplasztikus jellegli palmoplantdris keratosist [3], ill. Basex-szindrématél [10] valé
elkiilonitést is.

Sajdt esetiinkben az irodalmi adatoktdl eltér8 a nem bizonyithaté droki8dés, valamint
a tiinetek — mind bdr, mind fog szempontbdl — késsi megjelenése a figyelemre mélté.
A celluldris immunreaktivitds funkcidjdnak vizsgdlatakor (PPD ic. préba, DNCB szenzi-
bilizdcié) annak led4ltsdgat bizonyitani nem tudtuk.

Osszefoglalds

A szerz6k 31 éves Papillon—Lefévre-szindréma bér és fogdszati tiineteit mutaté
nébeteg esetét ismertetik.
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O-p 9. Temewsap, AP II. Késewn u g-p B. Bapxouu: Cumnmomo-

xomnaexc Papillon-Lefévre
ABTOpHI H3JIATAIT CiIvuai 31-nerHelt GONBHON MOKA3BIBAIOIIEH KOYKHDIE U CTOMATOJIOTH-

yecKWe CUMIITOMEI CHMIITOMOKOMILIEKCA Papillon-Lefevre.

Temesvdri, E. Kévesi, Gy. and Vdrkonyi, V. Papillon-Lefévre’s syndrome
A case of a woman, aged 31, showing the skin — and dental symptoms of Papillon-Lefévre’s

syndrome is reported.

E. Temesvdri, Gy. Kévesiund V. V drkonyi: Papillon-Lefévre-Syndrom
Der Fall einer 31jihrigen, die Haut- und Zahnsymptome des Papillon-Lefévre-Syndroms zeigenden

Patienten wird beschrieben.




