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Özet

Papillon Lefevre sendromlu (PLS) bir çocuk hastanın 6 
yıllık tedavi ve takip süreci sunulmuştur. Papillon Lefevre 
sendromu, palmoplantar hiperkeratoz ve dişlerin erken 
kaybı ile karakterize, nadir görülen otozomal resesif bir 
hastalıktır. 2005 yılında kliniğimize yönlendirilen çocuk 
hastaya klinik, immunolojik ve hematolojik bulguların 
sonucunda hastaya PLS teşhisi konulmuştur. Tedavinin 
ilk aşamasında genel anestezi altında bütün süt dişleri 
çekilmiştir. Dişsiz periyodu takiben hastaya çocuk protezi 
uygulaması yapılmış ve daimi dişler sürmeye başladıkça 
protezi modifiye edilmiştir. Ayrıca distal vidalı verenli 
müteharik aparey ile yer açma tedavisine başlanmıştır. 
Hasta rutin kontrollerine devam etmektedir.

Anahtar kelimeler: Papillon Lefevre Sendromu; Juvenil 
Periodontitis; Tedavi

Abstract 

This paper presents treatment planning and 6 years 
follow–up of a patient with Papillon Lefevre syndrome 
(PLS). Papillon Lefevre syndrome is a rare autosomal 
recessive syndrome characterized by palmoplantar 
hyperkeratozis and premature tooth loss. As a result of 
clinical, immunological and hematological findings, the 
patient referred to our department in 2005,was diagnosed 
as PLS. The preliminary phase of the treatment consisted 
of extraction of all primary teeth under general anaesthesia. 
Following the edentulous period, a removable denture 
was delivered. The denture was modified as permanent 
teeth erupted. Additively, removal appliance with distal 
screw was applied. The patient is still under maintenance.

Keywords: Papillon Lefevre Syndrome; Juvenil 
Periodontitis; Treatment

Giriş

Papillon Lefevre sendromu (PLS) periodontitis ve 
palmo–plantar keratozisle karakterize otozomal resesif 
geçiş gösteren ve nadir rastlanan bir sendromdur (1–4/
milyon)(1). Bulguları arasında ayak tabanı ve avuç 
içlerinde simetrik keratodermi ile birlikte, hızlı gelişen 
periodontitise bağlı oluşan süt ve daimi dişlerin kaybı 
yer alır. Bazen lezyonlar el ve ayak sırtına yayılabilir, 
psöriaziform değişiklikler gösterebilir. Ayak tabanı 
avuç içine göre daha şiddetli tutulum gösterir. 
Keratodermi, ağız içi bulgularından önce başlar. 
Semptomlar genellikle 2–4 yaşlarında ortaya çıkar 
ve hem süt hem de daimi dişlenme döneminde dişleri 
etkiler(2). 

PLS ile ilgili genetik defektin otozomal resesif geçişli 
olan ve 11. kromozomun uzun kolunda lokalize (11q14) 
Cathepsin C genindeki mutasyondan kaynaklandığı 
gösterilmiştir(3,4,5). 

PLS tanısının konulabilmesi için ağız içi ve radyolojik 
muayene ile birlikte dermatolojik ve sistemik muayene 
(immunolojik, hematolojik ve mikrobiyolojik laboratuar 
testleri) yapılması gerekmektedir. 

Bu olgu sunumunda PLS tanısı alan bir çocuk hastanın 6 
yıllık tedavi ve takip süreci anlatılmıştır.

Olgu sunumu

5 yaşındaki kız çocuğu Çukurova Üniversitesi Diş 
Hekimliği Fakültesi Pedodonti Ana Bilim Dalı Kliniği’ne 
bazı dişlerinin kendiliğinden düşmesi ve kalan dişlerinde 
sallanma şikayeti ile başvurmuştur. Alınan anamnezde 
tanı almış, tetkik edilen veya bilinen bir sistemik hastalığı 
olmadığı ancak avuç içlerinde ve topuklarında uzun 
süredir ağrılı yaralar olduğu öğrenilmiştir. Hastanın velisi 
bu yaralar için doktora gitmediklerini, çocuğun herhangi 
bir tedavi görmediğini söylemiştir. 

Hastanın ekstraoral muayenesinde, el, ayak, dirsek 
ve dizlerinde hiperkeratotik alanlar ve çatlaklar 
gözlemlenmiştir (Resim 1).
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Resim 1: Hastanın kliniğimize ilk başvurduğunda 
çekilmiş olan fotoğrafta avuç içinde hiperkeratotik 
alanlar izlenmektedir. 

Yapılan ağız–içi klinik muayenede, dişetlerinde spontan 
kanamalarla karakterli şiddetli inflamasyon varlığı ve 
dişlerde ileri derecelerde mobilite tespit edilmiştir. Oral 
hijyenin zayıf olduğu gözlenen hastada süt santrallerin ve sol 
alt süt 1. molar dişinin olmadığı kaydedilmiştir (Resim 2). 

Resim 2: Hastanın yapılan ilk muayenesinde ağız içi 
görüntüsü.

Geriye kalan süt dişlerinde ortalama 10 mm’lik derin 
cepler gözlenmiştir. Süt molar dişlerinde derin çürükler 
teşhis edilmiştir. Panoromik ve periapikal filmlerle yapılan 
radyografik değerlendirmede ise tüm dişleri tutan ileri derecede 
alveoler kemik rezorbsiyonu belirlenmiştir (Resim 3). 

Resim 3: Hastanın ilk muayenesinde alınan panoromik 
film görüntüsü. Kemik yıkımı net bir şekilde izlenmek-
tedir.

Hasta sistemik değerlendirmelerin yapılması amacıyla 
Dermatoloji ve Pediatri Bölümleri’ne konsulte edilmiştir. 
Tam kan sayımı, nötrofil fonksiyon testleri, karaciğer 
fonksiyon testi, kanda biluribin, alkalen fosfataz, CD 2, 3, 4, 
5, 8, 11b, 16 ve 19,  HLA–DR ve immünglobulin tetkikleri 
yapılmıştır. Yapılan analizler, alkalen fosfataz (630 U/L) 
ve total IgE (363.79 IU/ml) seviyesi normal değerlerinin 
üzerinde, bunların haricindeki tüm değerlerin ise normal 
seviyede olduğunu göstermiştir. Tarafımızdan alınan plak 
örneklerine mikrobiyoloji bölümü tarafından BANA testi 
(N–benzoyl–DL–arginine–naphthylamide) uygulanarak 
yoğun Porphyromonas gingivalis, Bacteriodes forsythus ve 
Trepenoma denticola varlığı gösterilmiştir. Hastanın pediatri 
bölümü tarafından yapılan muayenesinde mental ve fiziksel 
gelişiminin normal olduğu saptanmıştır. Kardiyolojik 
problem bulgusuna rastlanmamıştır. Klinik ve laboratuvar 
bulguları sonucunda PLS teşhisi ile takip altına alınmıştır. 
PLS tanısı konulduktan sonra hastanın ekstremitelerindeki 
hiperkeratotik lezyonlar için dermatoloji bölümü tarafından 
hastaya oral 0,4 mg/kg asitretin reçete edilmiştir. Asitretin 
tedavisi 2 ay boyunca devam etmiştir. Asitretin kullanımın 
ardından hastanın hiperkeratotik lezyonlarının azaldığı 
gözlenmiştir. Hastanın takip süreci boyunca, özellikle kış 
aylarında ağrılı hale gelen dermatolojik lezyonları için 
hastaya dermatoloji bölümü tarafından sailisilik asit ve 
steroid içeren topikal antiinflamatuar kremler ve keratolitik 
ajanlar reçete edilmektedir. 

Dental tedavi: Hastanın dental tedavi planması periodontoloji 
ve pedodonti bölümleri tarafından yapılmıştır. Şiddetli 
inflamasyon, derin periodontal cepler ve ileri kemik 
kaybı nedeniyle tüm süt dişlerinin genel anestezi altında 
çekilmesinin ardından 2 hafta süren sistemik doksisiklin ve 
metranidazol tedavisi uygulanmıştır(6). Çekim bölgelerinin 
iyileşmesinden yaklaşık olarak 3 ay kadar sonra hastaya 
akrilik tam protez yapılmıştır7 (Resim 4–5). 

Resim 4: Akrilik üst–alt tam protez

 Resim 5: Akrilik üst–alt tam protez
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Protez hastaya teslim edildikten sonra ilk kontrol 1 hafta 
sonra yapılmıştır. Pedodonti bölümü tarafından 3’er aylık 
arayla yapılan düzenli takipleri sırasında protezi kontrol 
edilmiş, sürmesi yaklaşmış olan dişlere karşılık gelecek 
olan protezin yeri belirlenerek gerekli modifikasyonlar 
yapılmış, sürmekte olan daimi dişleri hem klinik hem de 
–sürecek olan daimi diş bölgesinden periapikal radyograf 
çekilerek– radyografik olarak kontrol edilmiştir. Daimi 
dişlerinin sürmesiyle birlikte hastaya günde iki kere 
%0,2’lik klorheksidin glukonat ile ağız gargarası yapması 
önerilmiştir ve 6 aylık aralıklarla topikal flor uygulaması 
yapılmıştır (Resim 6). 

Resim 6: Daimi dişlerin sürmeye başladığı dönemde 
ağız içi görünümü.

Ayrıca daimi dişleri sürmeye başladıktan, muhtemel 
gelişebilecek periodontitisi önlemek amacıyla, sonra her 3 
aylık dönemde 2  haftalık kombine amoksisilin+metranidazol 
oral süspansiyon şeklinde antibiyotik proflaksisi 
uygulanmıştır(6). Yapılmış olan klinik ve radyografik 
değerlendirmede hastanın alt çene daimi kanin dişlerinin 
lateral dişlerinin yerine sürmüş olduğu görülmüş olup 
(Resim 7) 

Resim 7: Hastadan kontrolde alınan panoromik 
radyografisi. 

hastada distal vidalı verenli müteharik aparey ile yer açma 
tedavisine başlanmıştır (Resim 8). 

Resim 8: Yapılan son kontrolde hastanın ağız içi 
görüntüsü. 

Pedodonti bölümü tarafından takip edilen hasta kontroller 
sırasında periodontoloji bölümüne de yönlendirilmiştir. 
Periodontoloji bölümü tarafından yapılan son kontrolde 
daimi dişleri sürmekte olan hastada gingivitis, cep 
oluşumu, mobilite, alveolar kemik atrofisi bulgularına 
rastlanmamıştır. Hastanın 3’er aylık arayla yapılan rutin 
kontrolleri devam etmektedir. 

Tartışma 

Papillon–Lefevre sendromu palmoplantar keratoderma 
ve yaygın periodontitisle karakterize bir sendromdur(8). 
Mental retardasyon, hiperhidozis, derinin ve iç organların 
piyojenik enfeksiyonları sendrom tablosunda görülebilen 
durumlardır (9).

Papillon–Lefevre sendromunda görülen periodontal 
ve dermatolojik belirtilerden Cathepsin C genindeki 
mutasyon sorumlu tutulmaktadır(10). Cathepsin C 
geni bakterilerin fagositozu, fagositik hücrelerin ve 
T lenfositlerin aktivasyonu gibi çok çeşitli immun ve 
inflamatuar yanıtlarla ilgilidir. Cathepsin C geni avuç 
içi, ayak tabanı, dizler ve oral keratinize gingiva gibi 
epitel dokulardan eksprese edilmektedir. Bu nedenle 
bu genin eksikliğinde bu bölgelerin doku bütünlüğünde 
bozukluklar meydana gelmektedir. Cathepsin C genindeki 
mutasyondan kaynaklanan diş eti ve bağlantı epitelindeki 
yapısal defektler, virulan mikrobiyal enfeksiyon karşısında 
zayıf konak savunması sonucu dişlerin kaybına neden 
olabilir(11). Bu vakada sunulan hastanın tanı aşamasında 
Cathepsin C geni ile ilgili genetik tarama yapılmamıştır. 
Bu gendeki defektle ilgili tarama yapılması devam 
etmekte olan rutin kontrolleri için planlanmaktadır. 

Papillon Lefevre sendromunda görülen periodontal 
harabiyetten konak savunmasını sorumlu tutan 
çalışmalarda polimorfonukleer lökositlerde (PMNL) 
kemotaktik ve fagositik fonksiyonun baskılanmış olması, 
düşük integrin ekspresyonu ve artmış süperoksit üretimini 
kapsayan immünolojik fonksiyon bozukluklarına dikkat 
çekmektedirler(12,13,14,15). Bu çalışmaların aksine 
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PMNL kemotaksis fonksiyonunun normal olduğunu ve 
periferal lenfosit populasyonlarında bir fark gözlenmediğini 
rapor eden çalışmalar da mevcuttur(16,17,18,19). PLS’ye 
bağlı periodontitisten mevcut olan mikrobiyal florayı 
sorumlu tutan araştırmalarda, periodontal ceplerden elde 
edilen subgingival plak örneklerinde Aggregatibacter 
actinomycetamcomitans’a ek olarak, Porphyromonas 
gingivalis, Fusobacterium nucleatum, Bacteroides 
forsythus, Treponema denticola ve Prevotella intermedia 
gibi periodontitis patogenezinde rol oynayan patojenlerin 
varlığı bildirilmektedir(20,21,22,23).

Papillon Lefevre sendromunun ayırıcı tanısında premature 
periodontal bozukluklar ve palmoplantar keratodermlerin 
birlikte görüldüğü sendromlar gözden geçirilmelidir. 
Prepubertal periodontitis ve palmoplantar hiperkeratozisle 
karakterize bir sendrom olan Hiam–Munk Sendromunda 
Cathepsin C geninde mutasyona rastlanmaktadır(24). 
Hiam–Munk sendromu PLS’den araknodaktili, tırnakların 
atrofisi ve el falanjlarında deformiteler ile ayılır. Erken 
yaşta (1–5 yaş) diş kaybı görülebilen ve ayırıcı tanıda 
gözden geçirilmesi gereken hastalıklara lösemi, nötropeni, 
hipofosfatazi, Langerhans hücre histiyositozisi, Chediak 
Higashi sendromu örnek olarak verilebilir. Keratinize 
bölgelerde görülen dermatolojik lezyonlar ise psöriazis 
ile benzemesi nedeniyle ayırıcı tanıda göz önünde 
bulundurulmalıdır.

Papillon Lefevre sendromu tanısı alan hastanın dental 
tedavisi için çeşitli yaklaşımlar mevcuttur. Ancak etkin bir 
tedavi yöntemi henüz bildirilmemiştir. PLS’li hastaların 
tedavisinin diş hekimliği ile ilgili olan kısmında, 
patojen oral mikrobiyal floranın temizlenmesi ve kalan 
veya sürecek olan dişlerin periodontal enfeksiyondan 
etkilenmeden ağızda kalması amaçlanmaktadır. Hem 
mekanik olarak dental girişimlerde bulunmak hem de 
ilaç tedavisinin uygulanması önerilmekte olan tedavi 
prosedurlarının ortak noktasıdır. Literaturde süt dişlerinin 
çekilerek tüm patojenlerin elimine edilmesini sağlayıp 
daimi dişlerin enfeksiyondan etkilenmeden sürmesini 
amaçlayan, cerrahi olmayan periodontal tedavi ile 
sistemik ve lokal antimikrobiyal tedavinin kombine 
edilmesini ve deri lezyonlarında da olumlu etkisi olan 
sentetik retinoidlerin kullanımını öneren çeşitli tedavi 
prosedürlerı bulunmaktadır(25,26,27). Trimethoprim, 
sulfamethoxazole ve tetrasiklin grubu antibiyotikler 
PLS’de periodontal harabiyete neden olan organizmalara 
karşı etkili olan antibiyotiklerdir. Bu olguda süt 
dişlerinin çekilmesinin ardından, PLS’de periodontal 
enfeksiyonlardan sorumlu patojenlere karşı kullanılan 
kombine antibiyotik tedavisi uygulanarak oral mikrobiyal 
floranın patojen mikroorganizmalardan temizlenmesi 
amaçlanmıştır. Etretinat, izotretinoin ve asitretin ile 
palmoplantar ve periodontal lezyonları başarılı olarak 

tedavi edildiği bildirilmektedir. Hastaya dermatoloji 
bölümünün konsültasyonuyla, dermatolojik problemlerin 
ve gingival inflamasyonun tedavisinde olumlu etkisi 
olduğu görülen, acitretin reçete edilmiştir(28,29). Ancak 
oral retinoidlerin uzun dönemli kullanılmasının saç 
kaybı, eklem ağrıları, ağız köşelerinde yaralar, tendinöz 
kalsifikasyonlar ve teratojenik etkisinin bulunması gibi 
yan etkileri olmaktadır(30,31,32). 

Bu vakada hastanın kanin dişlerinden kaynaklanan 
anterior çapraşıklığını önlemek amacıyla distal vidalı 
verenli müteharik aparey ile yer açma tedavisine 
başlanmıştır. PLS’li hastalarda ortodontik uygulamaların 
yapıldığı çalışmalara bakıldığında periodontal hastalık 
elime edilip aktif olarak ataçman kaybı durdurulduğunda 
hastalar ortodontik tedavi açısından değerlendirilip 
planlama yapılabileceği sonucu çıkarılabilir(33,34). 
Daimi dişlerdeki sürme zamanlarındaki gecikmeler 
ortodontik tedavinin başlama zamanında tartışmalara yol 
açmaktadır. Daimi dişlerde rezorbiyon riski mütaharrik 
aparey uygulamasını daha cazip hala getirmiş olsa da 
düşük kuvvetli seviyeleme arkları ve 2x4 ortodontik 
mekanikler PLS’li hastaların başlangıç tedavisi için 
endike durumdadır. Ortodontik tedavi sırasında 6 haftada 
bir diş eti seviyesi ve ataçman kontrolu yapılmalıdır(35). 
Yapılan son kontrolde hastanın oral hijyeninin iyi durumda 
olduğu, mevcut daimi dişlerin periodontal açıdan stabil 
olduğu görülmüştür. 

Papillon Lefevre sendromunda görülen hiperkeratotik 
lezyonlar erken olarak doğumdan sonraki 3 aylık 
dönemde görülebilir ama palmoplantar hiperkeratoz 
veşiddetli periodontitis genellikle aynı anda başlamaktadır. 
PLS’nin prognozu ise süt dişlerinin sürmesiyle birlikte diş 
eti inflamasyonu başlar. Bunu hızlı bir şekilde periodontal 
yıkım, yaygın kemik yıkımı ve süt dişlerinin erken 
kaybı takip eder. Süt dişleri tamamen kaybedildikten ve 
çekildikten sonra diş eti normal yapısına döner. Daimi 
dişlerin sürmesin başlamasıyla aynı yıkım döngüsü 
yaklaşık olarak 14–15 yaşına kadar devam eder ve hasta 
dişsiz hale gelir(36,37). Bunun aksine periodontal yıkımın 
geç dönemde başladığı PLS olguları da rapor edilmiştir 

(38,39,40).

Hastamızın daimi dişleri sürmesiyle birlikte yapılan 
kontrollerde mobilite, ataçman kaybı, cep oluşumu 
bulgularına rastlanmaması erken dönemde uygulanan 
tedavi planlamasına bağlı olarak patojen oral mikrofloranın 
kontrol altına alınmasına, hastanın düzenli kontrolleri 
ile sağlanan oral hijyene ve yapılan tedavi planlamasına 
bağlanabilir. 

Papillon Lefevre sendromu çocuk hastanın tedavi yaklaşımı 
ve tedavinin başarısı bireye özgü çeşitlilik göstermektedir. 
Bu nedenle tedavi planlamasının multidisipliner olarak 
ileriye yönelik yapılması ve hastanın düzenli olarak takip 
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edilmesi önem kazanmaktadır. Bu olgunun sunumu ile 
PLS gibi farklı sistemleri tutan hastalıkların teşhisinde 
ve tedavisinde multidisipliner çalışma ile birlikte, doğru 
ve yeterli bir anamnezin, sistemik muayenenin ve 
düzenli kontrollerle hastanın takip edilmesinin önemi 
vurgulanmaktadır.
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