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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 

 
Papillon-Lefevre sendromu (PLS) ilk olarak 1924 

yılında Papillon ve Lefevre tarafından tanımlanmış 
kalıtsal bir hastalıktır.1 Otozomal resesif geçiş gösteren 
hastalık 11. kromozomun uzun kolunda lokalize 
katepsin C olarak bilinen enzimdeki mutasyondan 
kaynaklanmaktadır.2 Genellikle 2 ile 4 yaşlarında 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
ÖZET 
 

Papillon-Lefevre sendromu çok düşük yaygınlık 
gösteren, nadir görülen otozomal resesif bir hastalıktır. 
Karakteristik semptomları; yaygın palmar ve plantar 
hiperkeratoz, geçici ve kalıcı dişlerin erken kaybına 
neden olan hızlı ilerleyen ve dentisyonu da etkileyen 
periodontal rahatsızlıktır. Papillon-Lefevre Sendromun- 
da çocukluk çağında fonksiyonel, estetik ve psikolojik 
sorunlar ortaya çıkabilir. Bu sorunların ortadan 
kaldırması için 2,5-3 yaşından sonra yapılan tam 
protezler çözüm oluşturabilmektedir. 

Bu raporda Papillion-Lefevre sendromlu 4 yaşında 
bir kız çocuğunun protetik rehabilitasyonu sunul- 
maktadır. Rutin periodontal ölçümleri ve radyografik 
değerlendirmeleri kapsayan klinik incelemelerde şid- 
detli enflamasyon, ileri derecede kemik kaybı ve ağız 
kokusu tespit edilmiştir. Tedavi sürecinde süt 2.molar 
dişler haricinde dişlerin çekimi gerçekleştirildi. Çocuğun 
çiğneme ve fonksiyonel kabiliyetinin idamesi için plan- 
lanan parsiyel protezlerin yapımında rutin aşamalar 
izlendi. Tam protezler süt 2. Molar dişlerin çekilme- 
sinden 3 ay sonra hazırlandı. Olağan takip programları 
izlenerek gerekli düzenlemeler yapıldı. Hasta halen 
kontrol altındadır. 

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

 
ortaya çıkan ve toplumda milyonda 1-4 sıklıkta görülen 
PLS’de kafa içi kalsifikasyonlar ve lökosit fonksiyon 
bozukluğuna rastlanabilir.1,3,4 El içi ve ayak tabanında 
başlayan hiperkeratotik lezyonlar, daha sonra ön kola 
ve bacağa yayılır. Bazı hastalarda görülen hiperhidrozis 
kötü kokuya neden olabilir. Bu hastalık her iki cinsiyeti 
eşit derecede etkilemektedir.5,6 

 
 

PROSTHETIC REHABILITATION OF A CASE WITH PAPILLON-LEFEVRE 
DISEASE 

 
PAPİLLON-LEFEVRE SENDROMLU BİR OLGUYA PROTETİK YAKLAŞIM 

 

Yrd.Doç.Dr.Murat Selim BOTSALI* Dr.Dt.Serkan SARIDAĞ** 

 

* Selçuk Üniversitesi, Diş Hekimliği Fakültesi, Pedodonti A.D, Konya. 
** Kocaeli Darıca Ağız ve Diş Sağlığı Merkezi, Kocaeli. 
 

Olgu Sunumu/ Case Report 



Atatürk Ün
J Dent Fac
Supplemen
  

PL
enflamasy
yaş civarı
tadır. Diş
tablosu, d
yeniden 
kaybedile
kaybından

Er
tedavi yö
nizmaları 
enfeksiyo
cıyla; süt
mesini10,1

yapılmaks
uygulama
dontal ted

PL
eksiklikler
durumunu
ortadan 
çevre do
olan tam 
aralarında
yetişkinle
eklem fon
sentrik i
sağlamak
önce ilk d
lojik ve 
edebilece

Na
rini kaybe
sunulmuş

OL
Se

Pedodont
dişlerinde
velisinden
herhangi 
ağız dışı 
plantar de
muayene 
molar diş
dişlerin b
şiddetli e
olmakla b
mobilite, 

niv. Diş Hek. Fak
c Atatürk Uni 
nt: 4,Yıl: 2011,  

  

LS’li hastalard
yon ile başlay
ında bütün sü
şlerin kaybıyla
daimi dişlenme
ortaya çıkar 

ebilir. Alveoler 
n geriye atrofi
rken diş kayı
öntemleri bulu

önceden orta
on oluşmadan 
t dişlerinin er
11  öneren ar
sızın, sistemik
asıyla birlikte 
davi9,12 öneren
LS’li hastalarda
ri hastaların 

u olumsuz y
kaldırarak fo

okulara destek
protezin farkl

aki uyumu bo
rde olduğu 
nksiyonları ve 
lişkiyi saptam

k oldukça güçt
dikkat edilmesi

zihinsel ola
ek düzeyde olm
adir görülen b
eden çocuk h
ştur. 
LGU SUNUM
elçuk Ünivers
ti kliniğine e
e mobilite şikâ
n alınan a

bir problemi
muayenesinde
eri lezyonları 
neticesinde; 

şlerin alt çened
bulunduğu gö
enflamasyon, 
birlikte derin p

kemik kaybı

k. Derg.   
  

Sayfa :  107-11
  

da erken ya
yan hızlı ilerley
üt dişlerin kay
a ortadan ka
e döneminde 
ve bu şekild
kemikte gözle
ik alveoler kre
plarını önlem
nmaktadır. Bü

adan kaldırma
sürmesini sa

rken dönemd
raştırmacılar o
k ve lokal ant
sürekli cerrah
n araştırmacıla
a çocukluk dön

büyüme, g
yönde etkiler.
nksiyon, fona
klik sağlamak
ı gelişme düze

ozmaması ger
gibi kas, te
gelişim olgun

mak ve prot
tür. Bu tür ted
i gereken; çoc
arak protez 
masının gerekl
bu olguda erke
astanın prote

U  
sitesi Diş H
erken diş kay
âyeti ile getirile
namnezde ç
nin olmadığı 
e ellerde hafif
gözlendi. Ağız
 üst çenede s
de ise süt kes
özlendi. Dişet

süt molar 
periodontal ce
ı ve ağız ko

11 

şta ileri düz
yen periodonti
bına sebep ol
alkan enflama
dişlerin sürme
e dişlerin tam

enen şiddetli k
etler kalır.6-9 

eye yönelik 
ütün patojen o
k ve daimi diş
ağlayabilmek 
e tamamen ç
olduğu gibi ç
timikrobiyal te
i içermeyen p

ar bulunmakta
nemindeki tota
elişim ve s
 Diş eksiklik
asyon, estetik

k için uygulan
eyindeki yapıla
reklidir. Çocuk
emporo-mandi
nluğu olmadığ
teze adaptas
daviye başlam
cuk hastanın p
kullanımını k
iliğidir.13,14 
en yaşta süt d
tik rehabilitas

ekimliği Fakü
yıpları ve me
en hastanın (4
çocuğun sist
öğrenildi. Ya

f derecede pa
z içi ve radyog
süt kanin ve s
ser ve süt 2. m
lerinde yaygı
dişlerde daha

epler, tüm diş
kusu tespit e

 
 
 

108

zeyde 
tis, 4 
mak- 

asyon 
esiyle 
mamı 
kemik 

farklı 
orga- 
şlerin 
ama- 
çekil- 
çekim 
edavi 
perio- 
adır. 
al diş 

sosyal 
klerini 
k ve 

nacak 

arı ve 
klarda 
ibular 
ğı için 
syonu 

madan 
psiko- 
kabul 

dişle- 
syonu 

ültesi 
evcut 
4, ♀) 
temik 
apılan 
almo- 
grafik 
süt 2. 
molar 
n ve 
a az 
şlerde 
edildi 

(Res
yönl
mikr
kaza

Resim

ileri 
plan
rehb
kolay
erte
(Res
çürü
GP E
(Res
olara
oldu
Cave
mod
şekil
Ams
fonk
boyu
Prot
kroş
tübe
MAJ
nıldı
da g
rıldı.
yapı
Germ
dan 
ağıza
ketle

sim 1).  PLS 
endirilen ha
robiyolojik inc
andı.  

 
 

m 1. Olgunun pa

 
 
 
Periodonto

derecede mo
landı. Sentrik

berlik etmesi
ylaştırması am
lenerek bölüm
sim 2). Ağızd
ükler rezin mo
EXTRA, GC Am
sim 3). Protez
ak reaksiyon 
ğundan aljin
ex, Amsterda
deller üzerind
llenen plakta
sterdam, Hol
ksiyonel ölçül
utun tespitinde
ez kaideler
şelerden yarar
erkül eğimli 
OR Prodotti D
. Prova aşama
gösterilerek ço
 Muflalama, 
da akril tepim
many) sonrası
yapımı tamam

a uygulandı (
erde okluzal 

 BO
  

ön tanısı ile 
astanın klin
celemeler son

anoromik radyo

oloji ile yapıla
obilite gözlene
k ilişki ve dik
i ve tam 

macı ile süt 2. 
mlü protez y
da bırakılan s
difiye cam iyo
merica, Alsip, 
lerin yapım aş

süresi hızlı, 
at ölçü mad
m, Holland) 
e aksiyon s
n (Cavex Ind
land) yapılan
er alındı. S
en sonra mod
inin dişlere 
rlanıldı. Diş di
pediatrik diş

Dentari S.p.A., 
asında dişlerin
ocuğun moral
 mum atımı 
i (Meliodent, 
,  tesfiye ve p
mlanan alt ve
Resim 2). Lat
ilişkiler ve k

OTSALI, SARID

e dermatoloji 
nik, hemato
nucunda tanıs

ografisi. 

n konsultasyo
en süt dişlerin
key boyutun 
proteze ad
molar dişlerin
yapımına kar
süt 2. molar 
onomer siman

IL, USA) res
şamasında ölç
 tadı ve ko

ddesi (CA37 
tercih edildi. 

sınırları dahilin
dividual Tray
n kişisel ka

Sentrik ilişki 
deller artikülat
e tespitinde 
izimlerinde, s
şler (Bambin
 Moncalieri, It
n ağızdaki dur
l ve motivasy
 ve polimetil
Heraeus Kulze

polisaj işlemler
e üst bölümlü
teral ve protr
kenar uyumla

AĞ   

 

bölümüne 
olojik ve 
sı kesinlik 

on sonucu 
nin çekimi 
tespitinde 
aptasyonu 
n çekimleri 
rar verildi 
dişlerdeki 

nla (Fuji IX 
tore edildi 
ü maddesi 

okusu hoş 
Fast set, 
Anatomik 

nde ısıyla 
ys, Cavex, 
aşıklar ile 
ve dikey 

töre alındı. 
bükme 

ıfır derece 
no Tooth, 
taly) kulla- 
ruşu ayna- 
yonu arttı- 
lmetakrilat 
er, Hanau, 
rinin ardın- 
ü protezler 
usiv hare- 

arı kontrol 



Atatürk Ün
J Dent Fac
Supplemen
  

edildi. Ço
lerin bakı
gereken 
gün ve 1
ğında dok
aşındırma

 
 
 

Resim 2. H
ve diş eti e
 
 
 

Resim 2. K
 
 
 

Bir
süt 2. mo
çekilen d
(Vertex S
Holland) 
okluzyon 
tedavi p
protezlere
lünde has
açısından
(Resim 3
kontroller

niv. Diş Hek. Fak
c Atatürk Uni 
nt: 4,Yıl: 2011,  

  

ocuk hasta ve 
ımı, temizliği 
konularda bil
 hafta sonra 
ku uyumsuzlu
alar yapıldı. 

Hastanın ağız içi 
enflamasyonu. 

Konservatif resto

r ay sonrasınd
olar dişleri çe
dişlerin yerin
Self Curing & 

kullanılarak d
ve kenar uyu

prosedürü ile
e geçiş sağla
stanın tam pr
 belirgin düz
3). Hastanın 
ri devam etme

k. Derg.   
  

Sayfa :  107-11
  

ebeveynleri o
ve kullanımın
gilendirildi. Pr
yapılan kontro

uklarına neden

görüntüsü yayg

orasyonlar sonra

da mobiliteleri
ekildi. Yara iy
e otopolimer
Quick set, Ve
diş ilaveleri y
umları kontrol
e bölümlü 
ndı. Üç aylık 
rotezlere fonk
zeyde adapte

1 yıllık tak
ektedir. 

11 

oral hijyen, pr
da dikkat edi
rotez takıldıkt
ollerde protez
n olan bölgele

 
gın çürük lezyon

 
ası ağız içi görün

nde artış gözl
ileşmesini tak
rizan akrilik 
ertex Dental, Z
yapıldı. Ertesi 
 edildi. Uygul
protezlerden 
periyodik ko

ksiyon ve fona
e olduğu göz
kibi yapılmış 

 
 
 

109

rotez- 
lmesi 
tan 1 
z pla- 
erden 

nları 

nüm. 

lenen 
kiben, 
rezin 
Zeist, 

gün 
lanan 

tam 
ontro- 
asyon 
zlendi 

olup 

Resim
 
 
 

Resim

dere
kala
alan
lenm
den 
dişle
öner
hast
tetra
mas
ifade
biya
periy
çekil

PLS’
uzun
dent
vurg

m 3. Bölümlü pr

m 4. Tam protez

 
 
TARTIŞM
Araştırmac

ece patojen ol
bileceği düşü
lardan mikrob

me döneminde
3 ay sonra

enme dönemin
rmişlerdir.4,15

taya konvans
asiklin ve erit
yon ve diş m
e etmişlerdir.
l yayılmanın 
yodun başlat
lmiş ve tam pr

Ashri16, far
’li olgu sunum
n süre kontro
tisyona geçm
gulamıştır.  

 BO
  

rotezlerin ağız iç

zlerin görünümü

A 
ılar mikrobiy
labileceği ve k
ncesiyle, PLS

biyal transferin
e bütün dişleri
 tam protez 
nde sistemik t
Tinanof ve ar
iyonel tedaviy
tromisin tedav

mobilitesinde a
Bu olguda en
azalmasına ol
tılabilmesi için
rotezler yapılm
rklı tedavi yak
mlarını incele
l altında tutul
eden erken y

OTSALI, SARID

 
çi görünümü. 

 
ü. 

yal oral flor
konak yanıtın

S’li hastalar d
n önlenmesi iç
in çekilmesini,
z yapılmasını 
tetrasiklin uyg
rkadaşları12 9 
ye ek olarak
visi uygulamış
azalma sağlan
nfekte alanlard
lanak sağlaya
n ağızdaki s

mıştır. 
klaşımlarının u
emiş ve ağız 
masının yanı 
yaşta teşhisin

AĞ   

 

ranın ileri 
ın yetersiz 

da enfekte 
çin süt diş- 
, çekimler- 
ve daimi 

gulamasını 
yaşındaki 

k sistemik 
şlar, infla- 
namadığını 
dan mikro- 
acak dişsiz 
süt dişleri 

ygulandığı 
sağlığının 
sıra daimi 

n önemini 



Atatürk Üniv. Diş Hek. Fak. Derg.        BOTSALI, SARIDAĞ   
J Dent Fac Atatürk Uni         
Supplement: 4,Yıl: 2011,  Sayfa :  107-111   
       

 
110

Çocuklar da diş eksikliklerinde uygulanan pro- 
tetik tedavilerin başarısında etkili olan çocuğun ve 
ebeveynlerin dikkat etmesi gereken unsurlar sözlü ve 
gerektiğinde yazılı olarak anlatılmalıdır. Bu unsurlar; 
çocuğun protezi ile uyumaması, spor aktiviteleri 
sırasında olası kaza ve komplikasyonları önlemek için 
protezlerin çıkarılması, daimi dentisyona geçiş süreci 
ve yumuşak doku değişikliklerinin yakından takip 
edilmesidir.17,18 Protez takıldıktan sonraki 1.gün,  
1.hafta ve devamında 3 aylık periyotlarda protez uyu- 
mu ve olası muhtemel değişiklikler mutlaka kontrol 
edilmelidir. 19,20 Olgumuzda konuyla ilgili bilgilendir- 
meler ve periyodik kontroller yapılmıştır. 

Büyüme periyodundaki hastalarda protezler 
periodik olarak büyüme ile uyumu açısından değerlen- 
dirilmelidir. Protezlerin her sene değiştirilmesi gereklili- 
ğinin yanlış olduğu savunulmaktadır.14 Aslında 3 
yaşından daimi anterior dişlerin sürmesine kadar 
önemli derecede interfasiyal bir büyüme gözlenme- 
mektedir. Daimi dişlerin sürmesine kadar protezlerin 
vertikal büyümeye uyum sağlaması için 12-18 ayda bir 
astarlama yapılması yeterlidir.14,21 Hastanın ebeveyn- 
leri gerek görüldüğü durumda protezlerin yenilenebile- 
ceği hususunda bilgilendirilerek hasta;  klinik ve 
radyolojik takibe alınmıştır. 

 
SONUÇ 
Papillon-lefevre sendromlu hastalarda erken diş 

kayıpları nedeni ile yapılan protetik tedaviler sırasında 
hasta, multi disipliner olarak çalışan hekimler ve ebe- 
veynlerin kooperasyonu oldukça önemlidir. Büyüme 
döneminde yapılan başarılı bir tam protez uygulaması, 
çocuğun psikolojik durumu ve gelişimi açısından büyük 
oranda yardımcı olacaktır.  
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