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ABSTRACT

Papillon-Lefevre Syndrome is an extremely rare genetic 
disorder that typically effects infants of approximately one 
to 5 years of age. Papillon-Lefevre Syndrome is character-
ized by the development of palmar-plantar hyperkeratosis 
and early loss of the primary (deciduous) and permanent 
teeth due to rapidly progressive periodontopathy. The 
primary (deciduous) teeth frequently become loose and 
fall out by about five years of age. In the general popula-
tion, the disorder occurs in approximately one to 4 indi-
viduals per 1.000.000. Here we present a Papillon- Lefevre 
Syndrome case, which is rarely seen, with a review of the 
literature. J Clin Exp Invest 2011;2(2):222-4
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ÖZET

Papillon-Lefevre Sendromu, tipik olarak 1-5 yaş civarında 
ortaya çıkan son derece nadir genetik bir bozukluktur. Pa-
pillon-Lefevre Sendromu, palmoplantar hiperkeratoz ile 
başlayan ve hızla gelişen periodontopatiye bağlı olarak 
süt dişleri ve kalıcı dişlerin erken kaybıyla karakterizedir. 
Sütdişleri serbest hale gelir ve bunlar 5 yaş civarında kay-
bedilir. Genel populasyonda bozukluğun görülme sıklığı, 
yaklaşık milyonda 1-4 civarındadır. Nadir görülmesi ne-
deniyle Papillon-Lefevre Sendromlu üç olguyu ilgili lite-
ratür bilgileri ile birlikte sunuyoruz. Klin Deney Ar Derg 
2011;2(2):222-4

Anahtar kelimeler: Juvenile periodontitis, Papillon-Le-
fevre Sendromu, Palmoplantar hiperkeratoz

GİRİŞ
Papillon-Lefevre Sendromu (PLS) ilk kez 1924 
yılında Papillon ve Lefevre tarafından tanımlanan 
kalıtsal bir hastalıktır. Otozomal resesif olarak ge-
çen hastalıkta keratinizasyon bozukluğuna bağlı el 
içi ve ayak tabanında hiperkeratozik değişiklikler 
ve periodontite bağlı diş kayıpları görülür. Toplum 
genelinde milyonda 1-4 sıklıkta görülür. El içi ve 
ayak tabanından başlayan hiperkeratozik lezyonlar 
1-5 yaşlarında görülmeye başlar.1,2 Bu yazıda el ve 
ayaklarında palmoplantar keratodermaları olan ve 
erken yaşta dişlerinin birçoğunu kaybeden üç kar-
deş olgu nadir olduğu için sunulmaktadır.

Olgu 1
Ondokuz yaşında kadın hasta her iki avuç içi ve ayak 
tabanında kalınlaşma, kuruma ve çatlama şikayetle-
riyle polikliniğimize başvurdu. Olgunun hikâyesin-
den daha önce gittiği doktorlardan kseroderma teş-

hisiyle topikal nemlendirici tedavi aldığı öğrenildi. 
El ve ayak tabanındaki kalınlaşmanın bir yaşından 
sonra başladığı 5 yaşından sonra zamanla giderek 
arttığı ve dişlerinin 5 yaş civarında oldukça azaldı-
ğını belirtmektedir. Soygeçmişinde anne-babasının 
amca çocukları olduğu öğrenildi. Dermatolojik mu-
ayenede her iki avuç içinde ve ayak tabanında kse-
rozis, hiperkeratoz ve fissürleri mevcuttu (Resim 1). 
Tırnak muayenesi normaldi. Diş hekimliği ile kon-
sülte edilen muayenesinde; periodontit ile birlikte 
alt santral dişleri mevcut olup, diğer daimi dişleri 
mevcut değildi. Ayak tabanındaki lezyonundan ya-
pılan mikolojik inceleme negatif olarak değerlen-
dirildi. Diğer laboratuvar incelemeleri normaldi. 
Diğer sistemlerin muayenesinde bir özellik yoktu. 
Hastanın ayak tabanındaki lezyonundan psöriazis, 
pitriazis rubra pilaris ve Papillon-Lefevre sendromu 
ön tanıları ile biyopsi alındı. Biyopsisinde irregüler 
parakeratozla hiperkeratoz, akantoz ve orta dereceli 
perivasküler infiltrat mevcuttu.
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Olgu 2
Onyedi yaşında kadın hasta olgu 1’e benzer şika-
yetlerle polikliniğimize başvurdu. Kardeş olan 
hastaların hikayeleri ve daha önce aldığı tedaviler 
benzerdi. Dermatolojik muayenesinde; her iki avuç 
içinde ve ayak tabanında kserozis, hiperkeratozu 
vardı. Diş hekimliği ile konsülte edilen muayene-
sinde; daimi santral dişler mevcut olup, diğer daimi 
dişler mevcut değildi. Radyolojik muayenede diş 
cermleri mevcut değildi (Resim 2). Hastanın avuç 
içindeki lezyonundan yapılan mikolojik inceleme 
negatif olarak değerlendirildi. Diğer laboratuvar in-
celemeleri normaldi. Diğer sistemlerin muayenesin-
de bir özellik yoktu. Yapılan biyopsisinde irregüler 
parakeratozla beraber giden hiperkeratoz, akantoz 
ve hafif perivasküler infiltrat mevcuttu.

Olgu 3
Yirmiiki yaşında erkek olgu aynı şikayetlerle baş-
vurdu. Dermatolojik muayenesinde; her iki avuç 
içinde ve ayak tabanında kserozis, hiperkeratozu 
vardı (Resim 3). Diş hekimliği ile konsülte edilen 
muayenesinde; üst lateraller ve 6 numaralar mevcut 
olup diğer dişleri yoktu, sadece süt dişleri mevcut-
tu (Resim 4). Hastanın avuç içindeki lezyonundan 
yapılan mikolojik inceleme negatif olarak değer-
lendirildi. Diğer laboratuvar incelemeleri normaldi. 
Diğer sistemlerin muayenesinde bir özellik yoktu.

Hastalarımıza klinik ve histopatolojik olarak 
PLS tanısı konuldu. Hastaların tümüne topikal nem-
lendirici karışımlar önerildi. Fissürleri gümüş nitrat 
kalemi ile koterize edildi. Hastalarımızın diş sayısı-
nın oldukça az olması nedeniyle diş protezi konul-
ması amacıyla diş hekimliğine yönlendirildi.

Resim 1. Her iki ayak tabanında hiperkeratoz ve fissürle-
rin görünümü.

Resim 2. Olgu 2’nin periodondite bağlı diş kayıpları.

Resim 3. Avuç içindeki hiperkeratozik lezyonlar.

Resim 4. Olgu 3’ün periodondite bağlı diş kayıpları.

TARTIŞMA

Papillon-Lefevre Sendromunda avuç içi ve ayak 
tabanından başlayan hiperkeratozik lezyonlar 1- 5 
yaşlarında görülmeye başlar, daha sonra ele, ön kola 
ve bacağa yayılır. Bazen aşil tendonu, diz ve dirsekte 
de benzer lezyonlar görülür ve bu şekliyle yanlışlık-
la psoriazis tanısı konulabilir.1,2 Bizim olgularımız 
da küçük yaştan itibaren ara ara çeşitli doktorlara 
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başvurmuş. Hastalarımızda kseroderma ve atopik 
dermatit düşünülerek çeşitli tedaviler verilmiş fakat 
verilen tedavilerden fayda görmemişler.

Periodontit ve buna bağlı diş kayıpları 4-5 yaş-
larında görülür. Ağız içinde oluşan kronik inflamas-
yon sonucunda süt ve kalıcı dişlerin erken kaybı gö-
rülmektedir. Hiperkeratoz ile birlikte diş yapısında 
ve çevresinde ağır dejenerasyon ve inflamasyon ile 
karakterizedir.3 Literatür taraması yapıldığında PLS 
hastalarının periodontal durumunu değerlendiren 
çok sayıda araştırma mevcuttur. PLS’li hastalarda 
erken yaşlarda ileri düzeyde inflamasyon gelişimi 
ile başlayan agresif periodonditis 4 yaş civarında 
bütün dişlerin kaybıyla sonuçlanır. Diş kaybıyla or-
tadan kalkan inflamasyon tablosu, daimi dişlenme 
döneminde dişlerin sürmesiyle yeniden ortaya çıkar 
ve bu şekilde dişlerin çoğu kaybedilir.4,5

Otozomal resesif geçişli olan ve 11. kromozo-
mun uzun kolunda lokalize (11q14) katepsin C ola-
rak bilinen enzimdeki mutasyondan kaynaklanmak-
tadır.6 Bizim hastalarımızda anne ile baba arasında 
ikinci dereceden akraba evliliği olması genetik ge-
çiş özelliğine uymaktadır. Kafa içi kalsifikasyonlar 
tentoryum ve koroidde bildirilmiştir. Bazı hasta-
larda görülen hiperhidrozis ise kötü kokuya neden 
olabilir.7 Fiziksel ve mental gerilik, infeksiyon eği-
liminde artış, pyoderma, immün direnç düşüklüğü 
oluşabilir.8 Hastalarımızın hiçbirine intrakraniyal 
kalsifikasyon, fiziksel ve mental gerilik ve pyoder-
ma eşlik etmiyordu. 

Literatürde 100 kadar PLS’li olgu bildirilmiştir. 
Şimdiye kadar etkin bir tedavi yöntemi bildirilmez-
ken son yıllarda etretinat, izotretinoin ve asitretin ile 
palmoplantar ve periodontal lezyonları başarılı ola-
rak tedavi edilen birkaç olgu yayınlanmıştır.9,10

PLS hastalarında görülen periodonditisi tedavi 
etmek için oral hijyen eğitimi, diş yüzey temizliği, 
kök yüzey düzleştirilmesi ile küretaj gibi cerra-
hi olmayan konvensiyonel tedaviler ve bunlara ek 
olarak sistemik antibiyotik uygulamasıyla beraber 
periodontal cerrahi işlemlerini de kapsayan teda-

vinin başarısız olabileceğini öne süren çalışmalar 
mevcuttur.11,12

Sonuç olarak; PLS birbirinden farklı sistemleri 
etkilediği için ve nadir görüldüğü için tanı çoğun-
lukla gözden kaçmaktadır. Bu hastaların sunumu ile 
farklı sistem şikayetleri olan hastalarda tam anam-
nez alınması ve sistemik muayenenin yapılmasının 
önemini vurgulamaktayız.
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