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PAP‹LLON-LEFEVRE SENDROMU:

2 OLGU SUNUMU

PAPILLON-LEFEVRE SYNDROME:

TWO CASE REPORTS

Mehmet BAN‹1 Nefle AKAL2

ÖZET

Papillon-Lefevre Sendromu (PLS), h›zl› ilerleyen periodontal doku y›k›m› sonucu süt ve daimi difllerde erken kay›plar, avuç içi ve
ayak taban›nda yayg›n hiperkeratotik alanlarla karakterize otozomal resesif geçifl gösteren nadir bir hastal›kt›r. PLS’nin etyolojisinde;
T ve B lenfosit fonksiyon defektleri, kemotaksis yetersizli¤i, intrasellüler bakterisidal mekanizma bozukluklar›n›n oldu¤u ileri
sürülmektedir. Erken teflhis ve multidisipliner yaklafl›m PLS’nin tedavisi için son derece önemlidir. Bu olgu sunumunda, Papillon-
Lefevre Sendromu bulunan iki erkek çocu¤un a¤›z içi bulgular›, difl sa¤l›¤› ve tedavilerindeki multidisipliner yaklafl›m sunulmufltur.

Anahtar Kelimeler: Papillon-Lefevre Sendromu, periodontitis

SUMMARY

Papillon-Lefevre Syndrome (PLS) is a rare genetic disorder with autosomal recessive inheritance characterized by early loss of
primary and permanent teeth due to severe progressive periodontal destruction and palmar-plantar hyperkeratosis. The ethiological
factors involving T and B lymphocyte functional defects, chemotaxis deficiency and intracellular bactericidal mechanism disorders
are suggested to be associated with PLS. Early diagnosis and multidisciplinary approach for the treatment of PLS are vital. This case
report describes the intraoral findings and the multidisciplinary approach used for the oral health maintenance and dental treatment of
two young boys with Papillon-Lefevre Syndrome.    
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G‹R‹fi

Papillon-Lefevre Sendromu (PLS) ilk kez 1924 y›l›n-
da tan›mlanan, h›zl› ilerleyen periodontal doku y›k›m› so-
nucu süt ve daimi difllerde erken kay›plar, avuç içi ve
ayak taban›nda yayg›n hiperkeratotik alanlarla karakterize
otozomal resesif geçifl gösteren bir hastal›kt›r. PLS, top-
lum genelinde 1-4/1.000.000 s›kl›kta görülmekle birlikte
cinsiyet ve ›rk ayr›m› bulunmamaktad›r6,11,12.

Hiperkeratotik lezyonlar 1-4 yafllar› aras›nda bafllar,
keskin s›n›rl› plaklar avuç ve ayak taban›n› kapsar, bazen
el ve ayaklar›n dorsal yüzeylerine yay›l›m gösterebilir.
Diffüz, kuru pul pul görünümlü deri ve kal›nl›¤› bir ile
birkaç milimetre aras›nda de¤iflen lezyonlar izlenir. Bu
lezyonlar dizler ve dirseklerde de gözlenebilir. Avuç içi
ve ayaklar›n hiperhidrozisi ile iliflkili olarak kötü koku
oluflabilir. Semptomlar k›fl aylar›nda art›fl gösterir ve a¤r›-
l› yar›klar gözlenebilir16,31.

Hastal›¤›n a¤›z içi bulgular› fliddetlidir. Süt diflleri, ge-
liflim ve sürmelerini normal olarak tamamlad›ktan sonra
2-3 yafllar›nda herhangi bir etyolojik faktör olmadan flid-
detli difleti iltihab› bafllar. Difleti parlak k›rm›z›, ödemli ve
kanamal›d›r. Periodontal cepler h›zla derinleflir, alveoler
kemikte afl›r› miktarda kay›plar gözlenir. Klasik tedavi
prosedürlerine cevap al›namaz ve genel agresif periodon-
titis tablosu ile süt diflleri 5-6 yafllar›nda kaybedilir. Süt
difllerinin düflmesinden sonra difleti sa¤l›kl› görünümüne
kavuflur. Daimi difllerin sürmeye bafllamas›yla gingivitis
ve periodontitis bulgular› tekrarlar, 14-15 yafllar›nda da-
imi difller kaybedilene kadar devam eder 8.

Deri ve a¤›z içi bulgular›na ek olarak nötrofil, lenfosit
veya monosit fonksiyonlar›nda azalma, radyolojik olarak
kafa içi kalsifikasyon bulgular› gözlenebilir13,25. 

Papillon-Lefevre Sendromunun etyolojisinde; T ve B
lenfosit fonksiyon defektleri, kemotaksis yetersizli¤i, int-
rasellüler bakterisidal mekanizma bozukluklar›n›n oldu¤u
ileri sürülmektedir. A. Actinomycetemcomitans’›n peri-
odontal inflamasyonlardan sorumlu ana mikroorganizma
oldu¤u kabul edilmektedir7,11,15. Ayr›ca bu mikroorganiz-
man›n lökosit fonksiyon defektlerinin oluflumunda da et-
kili oldu¤u bildirilmektedir. PLS ile iliflkili genetik defek-

tin, 11q14-q21 kromozomunda lokalize oldu¤u gösteril-
mifltir. Bu büyük gen lokusu cathepsin C (dipeptidyl ami-
nopeptidase I)’yi de kapsayan 6 tane gen içermektedir.
Cathepsin C, hücre içi protein degradasyonunda önemli
rol oynayan ve çeflitli lökosit ve mast hücre granül serin
proteinazlar›n› aktive eden lizozomal bir proteinazd›r. Ak-
ci¤er, böbrek ve oral keratinize difleti ile avuç içi, ayak ta-
ban›, diz gibi keratinize epitelyal alanlarda eksprese ol-
maktad›r. Ayr›ca polimorfonükleer lökositler (PMNL), al-
veoler makrofajlar ve osteoklastlarda da mevcut oldu¤u
bilinmektedir. Yap›lan çal›flmalar, PLS’li hastalarda cat-
hepsin C aktivitesinde % 90’dan fazla düflüfl oldu¤unu
göstermifltir13,14,28.

Bu olgu sunumunda, PLS bulunan iki erkek çocu¤un
a¤›z içi bulgular›, difl sa¤l›¤› ve tedavilerindeki multidi-
sipliner yaklafl›m sunulmufltur.

OLGU 1

Dokuz yafl›ndaki erkek hasta difllerinde mobilite fli-
kayeti ile Gazi Üniversitesi Difl Hekimli¤i Fakültesi Pe-
dodonti Anabilim Dal›’na baflvurdu. Hastadan al›nan
anamnezde herhangi bir sistemik rahats›zl›¤›n›n bulun-
mad›¤› ö¤renildi. Hastan›n ekstraoral muayenesinde
avuç içi ve dizlerinde kuruluk, ayak taban›nda ileri de-
recede hiperkeratozis gözlendi (Resim 1). Bu bulgula-
r›n k›fl aylar›nda daha fazla oldu¤u yaz aylar›nda azal-
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Resim 1. Olgu 1’in ayak tabanlar›nda hiperkeratoz
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d›¤› belirtildi. A¤›z içi ve radyografik muayenesinde alt
ve üst çene daimi kesici difller, sa¤ üst 1. küçük az› ile
tüm daimi 1. büyük az› difllerin a¤›zda bulundu¤u, di-
¤er küçükaz› difllerin henüz sürmedi¤i, hastan›n oral hi-
yeninin iyi olmad›¤› ve baz› difller üzerinde plak bulun-
du¤u, derin ceplerin varl›¤› tespit edildi. A¤›z içi mu-
ayenesinde özellikle daimi 1. büyük az› olmak üzere
tüm difllerde periodontal y›k›ma ba¤l› olarak mobilite
ve kemik kayb› gözlendi (Resim 2).  Hastan›n bu bul-
gular› PLS ön tan›s›n› düflündürmesi nedeni ile Gazi
Üniversitesi T›p Fakültesi Dermatoloji Bölümü ile kon-
sulte edildi. ‹lgili bölümde yap›lan muayene ve kan tet-
kikleri sonucu hastaya PLS teflhisi konuldu. 

Hastan›n tedavi planlamas›nda; öncelikle detertraj ve
küretaj ifllemleri uygulanarak ileri derecede mobilite ve
kemik kayb› gözlenen tüm daimi 1.büyükaz› diflleri çekil-
di. Küçük az› difller sürme döneminde oldu¤u için 10 gün
süre ile antibiyotik (Tetradox 100 mg tablet), ayr›ca %
0,12 klorheksidinli a¤›z gargaras› (Kloroben gargara, 1
hafta) ve deri lezyonlar› için A Vitamini (Avigen tablet)
verildi. Hastaya gerekli oral hijyen e¤itimi verilerek, kü-
retaj ve detertraj tedavisi 4 seans tekrarland›. Hastan›n 1.
küçük az› diflleri sürmek üzere oldu¤u için herhangi bir
aparey yap›lmas› düflünülmedi ve rutin kontrollere ça¤r›l-
d›. Ancak hasta kontrollere gelmedi. Hasta 3 y›l sonra
tekrar klini¤imize baflvurdu¤unda ise baz› daimi diflleri-
nin düfltü¤ü, a¤›zdaki di¤er daimi difllerin ileri derecede
kemik y›k›m› nedeniyle afl›r› mobil oldu¤u gözlendi (Re-
sim 3,4). Tüm difllerin çekimine karar verildi. Protez ya-
p›lmak üzere Protetik Difl Tedavisi Anabilim Dal›na yön-
lendirildi. 

OLGU 2

10 yafl›ndaki erkek hasta, difletlerinde flifllik ve diflle-
rinde mobilite flikayeti ile Gazi Üniversitesi Difl Hekimli-
¤i Fakültesi Pedodonti Anabilim Dal›’na baflvurdu. Has-
tadan al›nan anamnezde 3 sene önce PLS teflhisi konuldu-
¤u ancak difl tedavisine devam etmedi¤i ö¤renildi. Hasta-
n›n ekstraoral muayenesinde ellerinin üst k›s›mlar›nda ve
dizlerinde hiperkeratozis ve kuruluk izlenirken, ayak ta-
ban›nda keratoz izlenmedi (Resim 5,6). A¤›z içi ve rad-
yografik muayenesinde oral hijyeninin çok kötü, difletleri-
nin hiperemik ve ödemli, difllerin üzerinde plak oldu¤u
gözlendi (Resim 7). Üst çenede kanin ve 2. büyük az› difl-
ler d›fl›nda tüm difllerin sürmüfl ya da sürmekte oldu¤u, alt
çenede ise küçük az›lar ve 2. büyük az› difller d›fl›nda di-
¤er daimi difllerinin sürdü¤ü belirlendi.

Resim 2. Olgu 1’in panoramik radyografisi

Resim 3. Üç sene sonra Olgu 1’in a¤›z içi görünümü

Resim 4. Üç sene sonra Olgu 1’in panoramik radyografisi



Bani M, Akal N

120

Hastan›n alt ve üst kesici diflleri ile tüm daimi 1. büyük
az› diflleri fliddetli periodontitise ba¤l› ileri derecede mobi-
lite ve kemik kayb› nedeniyle çekildi. Çekimlerin ard›ndan
10 gün süre ile antibiyotik (Tetradox 100 mg tablet), %
0,12 klorheksidinli a¤›z gargaras› (Kloroben gargara,1 haf-
ta) ve deri lezyonlar› için A Vitamini (Avigen tablet) veril-
di. Hastaya küretaj ve detertraj tedavisi yap›ld›, gerekli
a¤›z hijyen e¤itimi verilerek motive edildi. Fonksiyonu ve
esteti¤i sa¤lamak amac›yla alt-üst hareketli protezler yap›l-
d›. Hastan›n motivasyonunu devam ettirmek ve geliflmeleri
gözlemlemek üzere kontrollere ça¤r›ld›. Ancak hastan›n
randevular›na gelmeyip üç y›l sonra tekrar müracaat etti-
¤inde a¤›z hijyeninin son derece kötü oldu¤u, alt çene
1.büyük az› difllerini kaybetti¤i ve süren di¤er daimi diflle-
rinde fliddetli kemik kayb› oldu¤u gözlendi (Resim 8,9).
Difllerin çekimine ve protez yap›lmas›na karar verildi. 
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Resim 5. Olgu 2’nin dizlerinde kuruluk ve keratinizasyon

Resim 6. Olgu 2’ nin ellerinde kuruluk ve keratinizasyon Resim 8. Üç sene sonra Olgu 2’nin a¤›z içi görünümü

Resim 9. Üç sene sonra Olgu 2’nin panoramik radyografisi.Resim 7. Olgu 2’nin a¤›z içi görünümü
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TARTIfiMA

Hiperkeratoz ile süt ve daimi difllerin çok erken yafl-
larda periodontitis nedeniyle kayb› geliflim döneminde
olan çocuklar› psikolojik, sosyolojik ve estetik aç›lardan
olumsuz yönde etkilemektedir. Hastal›¤›n erken teflhis
edilememesi ise bulgular› daha da fliddetlendirmektedir.
Literatürde deri bulgular›n›n 1-4 yafllar› aras›nda, peri-
odontitisin ise 3-4 yafllar›nda görülmeye bafllad›¤› belirtil-
mektedir. Hatta kemik kayb›n›n en erken 2 yafl›nda göz-
lendi¤i de bildirilmifltir23.

Olgu 1’de, hasta dokuz yafl›nda klini¤imize baflvur-
duktan sonra PLS tan›s› konulmufl ve gerekli tedavilere
bafllanm›flt›r. Ancak süt difllerini çok erken kaybetmesi ve
protez yap›lmamas›, buna ba¤l› olarak beslenmesinin ve
gelifliminin etkilenmesi, a¤›z hijyeninin çok kötü olmas›,
herhangi bir ilaç kullanmamas›, yeni süren daimi difllerinin
k›sa sürede çekilecek duruma gelmesi, tedavide multidisip-
liner yaklafl›lamamas› gibi olumsuz tablolar geliflmifltir. 

Olgu 2’de ise hasta 10 yafl›nda klini¤imize baflvur-
mufl, PLS tan›s› 3 y›l önce konulmas›na ra¤men hasta te-
davilere devam etmemifltir. Hastan›n a¤›z içi bulgular›n›n
ise 1. olguya göre daha fliddetli, a¤›z hijyeninin son dere-
ce kötü durumda oldu¤u gözlenmifltir. 

Sunulan her iki olguda da kemik kayb› olan difller çe-
kilmifl, antibiyotik tedavisi ve mekanik tedavi yap›lm›fl,
ancak hastalar›n yetersiz oral hijyen sa¤lamalar› ve dü-
zenli kontrollere gelmemeleri nedenleriyle difl kayb› süre-
ci h›zlanarak difller k›sa sürede kaybedilmifltir.

Literatürde bildirilen olgu sunumlar›nda da genellikle
hastalar›n difllerinde mobilite olduktan sonra difl hekimine
baflvurduklar› görülmüfltür. Bu nedenle de yap›lan tedavi-
lerin sonuçlar› tatmin edici olmamaktad›r.

Papillon-Lefevre Sendromu olgular›nda gözlenen pe-
riodontal lezyonlar›n etyolojisi tam olarak aç›klanama-
makla birlikte; anatomik defektler (sement, epitelyum ve
tükürükle iliflkili), mikrobiyolojik faktörler (A. actinomy-
cetemcomitans ve di¤er putatif patojenler), viral ajanlar
(cytomegalovirus ve epstein-barr tip 1 virüs) ve polimor-
fonükleer lökosit fonksiyonlar›nda de¤ifliklikler etken
olarak gösterilebilmektedir26,32.

Papillon-Lefevre Sendromu hastalar›nda difl tedavi
protokolüne göre daimi difllerin sürme dönemlerinde anti-
biyotik tedavisi uygulanmas›, kemik y›k›m› fazla olan da-
imi difllerin çekilmesi, sa¤l›kl› daimi difllerde difltafl› te-
mizli¤i ve kök yüzeyi düzeltilmesi, a¤›z gargaralar›n›n
kullan›lmas›, oral hijyenin s›k kontrolü ve hastan›n takibi
önerilmektedir. Bunlar›n yan› s›ra; süt difllerinin baz› da-
imi difller sürdükten sonra çekilmesi sonucunda mevcut
etken patojenin daimi difllerin sa¤l›¤› için tehlike olufltu-
raca¤›n›, bu nedenle süt difllerinin çekilerek daimi difllerin
patojen olmayan ortamda sürmelerinin sa¤lanmas› gerek-
ti¤i, sentetik retinoidlerin (A vitamini analoglar›) peri-
odontal hastal›k üzerine de olumlu etkileri oldu¤u, parsi-
yel ve total protezler yap›labilece¤i bildirilmifltir3,6. Hasta-
lar›n büyüme geliflim durumuna göre implant tedavisi de
bir alternatif olarak görülmektedir.

Antibiyotik olarak literatürde tetrasiklin grubunun ya-
n› s›ra metronidazol ve amoksisilinin birlikte uyguland›¤›
olgular da bulunmaktad›r1,2,4,6,18,20,22. Literatürde sunulan s›-
n›rl› olgularda bu uygulamalar›n difl kay›plar›n› geciktire-
bilece¤i belirtilmifltir3,5,21,24,32.

Eronat ve arkadafllar›n›n11 sunduklar› olgu raporunda,
hastalar›n›n difleti cebinden ald›klar› mikrobiyolojik ör-
neklere uygulad›klar› antibiyogram testinde en etkili anti-
biyotiklerin amoksisilin-klavulonik asit ve seftriaksom
oldu¤unu, eritromisinin orta derecede etkili ve penisilin,
tetrasiklin ile kloranfenikolun az etkili oldu¤unu, metrani-
dazol ve ornidazolun etkisiz oldu¤unu gözlemlemifllerdir.

Kim ve arkadafllar›17, a¤›z hijyeninin düzenli flekilde kli-
nikte ve evde profesyonel olarak sa¤lanmas›n›n bu grup
hastalarda daimi difllerin a¤›zda kalma sürelerini artt›raca¤›-
n› sunduklar› olgu raporunda belirtmifllerdir.  ‹nterproksimal
alanlarda ve difleti sulkusunda patojen bakterinin azalt›lma-
s›n›n ve difletine yap›lan masaj›n kan ak›m›n› stimüle ede-
rek, ayr›ca difleti dokusunun keratinizasyonuna karfl› olumlu
etkide bulunarak sa¤layabilece¤ini ileri sürmüfllerdir.

Yine Ahuja ve arkadafllar›2, Ishikawa ve arkadafllar›15 da
sunduklar› olgu raporlar›nda oral retinoid, geleneksel meka-
nik tedavi, sistemik antibiyotik ve periodontal cerrahi sonra-
s›nda uzun dönem sonuçlar›n› bilmemekle beraber peri-
odontal sa¤l›¤›n stabilitesini sa¤lad›klar›n› bildirmifllerdir.
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De Vree ve arkadafllar›9 ise klorheksidin, sistemik an-
tibiyotik, periodontal tedavi ve gerekti¤inde periodontal
cerrahi uygulad›klar› 15 y›l takipli PLS’li iki kardeflin bir
tanesinde daimi difl çekimini azaltabilirken, di¤er kardefl-
te baflar›l› olamad›klar›n› ve tüm daimi difllerin çekilmek
zorunda kal›nd›¤›n› belirtmifllerdir.

Papillon-Lefevre Sendromunda periodontitisin kont-
rolu çok zor olmakla beraber,  periodonsiyumda patojenik
floran›n düzenli olarak azalt›lmas› (özellikle A. actinomyce-
temcomitans’›n) ve enfeksiyonun erken dönemlerinde yo-
¤un antibiyotik tedavisi PLS’li hastalar›n daimi difllerinin
korunmas›nda yard›mc› olaca¤› üzerinde durulmufltur10,29,30. 

Ashri3, farkl› tedavi yaklafl›mlar›n›n uyguland›¤›
PLS’li olgu sunumlar›n› inceleyerek, a¤›z sa¤l›¤›n›n uzun
süre kontrol alt›nda tutulmas›n›n yan› s›ra erken yaflta tefl-
hisin önemini vurgulam›flt›r. 

En yeni tedavi rejimlerinde acitrein, etretinate ve isot-
retinoin gibi oral retinoidlerin kullan›m› gündeme gelmifl-
tir. Oral retinoidlerin hem keratoderma hem de PLS ile il-
gili periodontitisin tedavisinde rol oynad›¤› bildirilmekte-
dir.27. Gelecekte kök hücre tedavisinin bu tip çocuklar›n
difl tedavilerinde yeni pencereler açabilece¤i öne sürül-
mektedir19. 

Sunulan tüm olgu raporlar› de¤erlendirildi¤inde; er-
ken teflhisin çok önemli oldu¤u,   palmar hiperkeratozisi
olan küçük yafltaki çocuklar›n mümkün oldu¤u kadar er-
ken dönemde periodontal aç›dan dikkatlice de¤erlendiril-
mesi gerekti¤i ve en k›sa sürede tedaviye bafllanmas›n›n
önemi ortaya ç›kmaktad›r. PLS’li hastalar›n tedavisinde
öncelikle pedodontistlerin yer ald›¤› multidisipliner teda-
vi yaklafl›mlar› hastalar›n yaflam kalitesinin art›r›lmas›nda
bafll›ca rol oynayacakt›r.
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