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KLINISK BUDSKAP

» Papillon-Lefévre syndrom er en sjelden, arvelig sykdom
som karakteriseres av tidlig tanntap og hudmanifesta-
sjoner. Tannlegen har en sentral funksjon i bade
diagnostikk og videre oppfglging. Ved komplett
tanntap, slik det foreligger hos denne pasienten, kan
implantatbasert rehabilitering vurderes som et egnet
alternativ for a ivareta bade funksjon og estetikk..
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Implantatbasert
tannrehabilitering
ved Papillon-
Lefévre syndrom

Lado Lako Loro, Paul Asmund Vagen og Manzar Arafat Din

Om pasienten og bakgrunn

En 26 ar gammel mann med flyktningbakgrunn, helt tannles i
bade over- og underkjeven, ble henvist til Alesund sykehus av sin
tannlege for vurdering av implantatbehandling. Pasienten hadde
tidligere fatt diagnosen kronisk lichenifisert dermatitt med affek-
sjon av fot- og handflatene (figur 1A), og behandles med Neo-
tigason (Acitretin) kapsler, Daivobet (Betametason, Kalsipotriol)
salve og Canoderm (Karbamid) krem. Ved klinisk undersokelse
ble det observert redusert leppestotte i begge kjever grunnet tann-
lgshet. Kjevekammene var sterkt atrofiske bade i bredde og hoyde,
seerlig i overkjeven (figur 2A). Munnslimhinnen fremsto frisk og
fuktig. Handflatene viste torre, tykke og skjellende hudforand-
ringer (figur 1A). Radiologiske undersekelser med OPG (figur
1B) og Conebeam CT bekreftet uttalt atrofi av kjevekammene i
begge kjever.

Den kombinerte forekomsten av tidlig tanntap og hudforand-
ringer i hand- og fotsalene (palmoplantar keratodermi) ga mistan-
ke om en underliggende medisinsk tilstand som Papillon-Lefevre
syndrom. Pa bakgrunn av dette ble det rekvirert blodpreve for ge-
netisk analyse. Molekuleergenetisk undersekelse utfert ved Univer-
sitetet i Miinster, Tyskland, identifiserte to mutasjoner i Cathepsin
C (CTSC)-genet: ¢.755A>T (p.Gln252Leu) og c.642-2A>G. Disse
genetiske funnene er forenlige med diagnosen Papillon-Lefévre
syndrom. Diagnosen ble delt med pasientens hudlege, fastlege og
tannlege.

Papillon-Lefévre syndrom (PLS) er en sjelden, autosomal reces-
siv lidelse som pavirker bade hud og tannhelse forarsaket av muta-

sjoner i cathepsin C (CTSC) genet [1][2]. Forekomsten er estimert
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Figur 1. A: Pasienten hadde markante hudforandringer i hand- og fotflatene, preget av uttalt terrhet, fortykket hud og skjellende overflate, forenlig
med palmoplantar keratodermi. B: Orthopantomogram viser uttalt kjeveatrofi i bade over- og underkjeve, med betydelig reduksjon i benvolum

spesielt i overkjeven.

tilmellom 1 og 4 tilfeller per million individer. Den mest karakteris-
tiske orale manifestasjonen er en aggressiv og raskt progredierende
periodontitt som rammer bade melketenner og det permanente
tannsettet, og som ofte forer til tidlig tanntap [3]. Mange pasienter
har ogsa en okt mottakelighet for infeksjoner, noe som kan kom-
plisere sykdomsbildet ytterligere [4]. PLS er én av flere genetiske
syndromer og systemiske tilstander som kan resultere i prematurt

tap av tenner [5].

Pasientbehandling

Pasienten opplevde total tannlgshet i over- og underkjeve som bety-
delig belastende, bade funksjonelt og estetisk. Han uttrykte et klart
onske om en fast protetisk losning, og ensket ikke behandling med

avtakbar protese. P4 grunn av alvorlig periodontitt og tidlig tann-
tap forela det uttalt kjeveatrofi i begge kjever, noe som kompliserte
behandlingsplanleggingen. Ved klinisk og radiologisk vurdering
ble det imidlertid konkludert med at benvolumet i underkjeven
var tilstrekkelig for innsetting av to implantater som stette for en
dekkprotese (figur 1B, 2A). Overkjeven viste derimot omfattende
atrofi, og det ble vurdert som nedvendig med bentransplantasjon
fra hoftekam for implantatbehandling kunne gjennomferes (figur
1B, 2A). Pasienten ble grundig informert om behandlingsalterna-
tiver, prosedyre og forventet forlop, og ga sitt informerte samtykke
til videre behandling.

Pasienten gjennomgikk en ukomplisert implantatinnsetting i

underkjeven under lokalbedovelse. P4 grunn av usikkerhet rundt

Figur 2. Betydelig kjevekamsatrofi i bade over- og underkjeve, men tilstrekkelig til installasjon av 2 implantatet i underkjeven (A). | overkjeven ble det
utfort rekonstruksjon ved hjelp av autogen benblokk transplantasjon fra hoftekammen. CBCT-bildene viser transplantatet fiksert med titanskruer (B).
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mulig penicillinallergi og okt infeksjonsrisiko ved PLS, ble valg av
antibiotikaprofylakse tilpasset. Det ble gitt Dalacin pre- og posto-
perativt. Det ble plassert Nobel Active-implantater (3,5 x 11,5 mm)
i omréadene 33 og 43 (figur 2A, 3D). Omtrent tre uker etter opera-
sjonen oppsto symptomer pa lokal infeksjon med smerte og hevelse
i venstre munngulv. Det foreld ingen feber, allmennpavirking eller
svelgevansker. Infeksjonen ble behandlet med ny Dalacin-kur, med
tilfredsstillende klinisk respons.

Omtrent seks méneder etter implantatinnsettingen i under-
kjeven ble det tilpasset en dekkprotese. Deretter ble det utfort en
bentransplantasjon under generell anestesi, hvor en kortikal og
spongies benblokk cirka 15 x 20 x 55 mm ble hostet fra hayre hof-
tekam og transplantert til overkjeven (figur 2B). Fem maneder etter
transplantasjonen ble seks Asta EV-implantater installert i overkje-
ven, og ytterligere fire maneder senere ble det fremstilt og innpasset
en implantatbro (figur 3C, 3D). Pasienten rapporterte hoy grad av
tilfredshet med det endelige behandlingsresultatet, som imotekom
béade funksjonelle behov og estetiske forventninger (figur 3C).

Diskusjon
Papillon-Lefévre syndrom (PLS) medforer tidlig tanntap hos barn
og unge. Dette kan ha betydelig innvirkning pa bade tyggefunksjon

og taleevne. Den resulterende tannlgsheten kan gi et aldrende an-
siktsuttrykk, noe som igjen kan pavirke selvbildet og fore til psyko-
sosiale utfordringer i oppveksten.

Tidlig diagnostisering og igangsetting av behandling er avgjo-
rende for & bevare tannsettet lengst mulig eller erstatte tapte tenner.
Hudforandringer og alvorlig periodontitt med prematurt tanntap
kan ligne pa andre tilstander, noe som kan forsinke korrekt diagno-
se. Differensialdiagnostikken av PLS omfatter tilstander med pre-
maturt tanntap og flere sykdommer med overlappende symptomer
[5][6]. Blant disse er Haim-Munk syndrom, som ogsa skyldes mu-
tasjon i CTSC-genet, men som i tillegg kjennetegnes av skjelettav-
vik og negleforandringer som ikke forekommer ved klassisk PLS.
Aggressiv periodontitt kan gi lignende tannproblemer, men man-
gler bade hudmanifestasjoner og den genetiske bakgrunnen typisk
for PLS. Pasienten hadde veert til vurdering hos tannleger, fastlege
og hudlege, men ingen av dem identifiserte sammenhengen mel-
lom hudforandringene og det tidlige tanntapet. Dette eksempelet
understreker betydningen av a se pasienten i et helhetsperspektiv,
fremfor & fokusere ensidig pa den aktuelle hovedklagen - slik det
dessverre skjedde i motet med bade tannleger og leger. I slike tilfel-
ler er tverrfaglig samarbeid avgjorende for & sikre korrekt diagnose
og helhetlig behandling.

Figur 3. Smil og OPG for (A, B) og etter (C, D) behandling med implantatbro i overkjeven og dekkprotese i underkjeven.
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Behandlingsstrategier av PLS for bade primaere og permanente
tenner inkluderer grundig periodontal debridering, malrettet bruk
av antibiotika, samt etablering og oppfelging av gode rutiner for
oral hygiene [7][8][9]. Ved alvorlig periodontitt anbefaler enkelte
fagmiljoer fullstendig ekstraksjon av melketannsettet, kombinert
med antibiotikabehandling seks maneder for forventet frembrudd
av de permanente tennene [10]. Hensikten med denne behand-
lingsstrategien er & bevare de permanente tennene og omkringlig-
gende alveolaere strukturer si lenge som mulig. Pasienten hadde
dessverre ikke fatt tilgang til tannbehandling, verken i hjemlandet
eller under flukt til Norge. Ved ankomst ble den siste gjenveerende

molaren ekstrahert pa grunn av avansert periodontitt.
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Rehabiliteringen av pasientens tannstatus, gjennom et samar-
beid mellom kjevekirurgisk seksjon og den behandlende tannlegen,
resulterte i et vellykket behandlingsforlop. Sammenlignet med pa-
sientens tidligere situasjon — preget av redusert tyggefunksjon og et
prematurt aldrende ansiktsuttrykk som felge av langvarig tannlgs-
het — medforte tiltakene en markant forbedring i bade livskvalitet

og pasientens egenopplevde estetiske fremtoning.

Takk
Pasienten har gitt skriftlig samtykke til publisering av kliniske opp-
lysninger og bilder.
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