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ÖZET 
Papillon-Lefevre sendromu palmoplanter hiperkera-

toz ve dişlerin erken kaybı ile karakterize olan, nadir gö
rülen bir sendromdur. 

Bu yazıda Papillon-LefĞvre sendromu tanısı alan 
kardeş iki olgu sunulmuştur. 
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Palmoplanter hiperkeratoz, Diş kaybı 

T Klin Dermatoloji 1995, 5:28-32 

SUMMARY 
Papillon-Lefevre syndrome is a rarely seen syn

drome that is characterized by palmoplanar hyperkerato-
zis and premature loss of tooth. 

We present a case report of two brothers with Papil
lon-Lefevre syndrome. 
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Papillon-Lefevre sendromu erken çocukluk çağında 
ortaya çıkan otozomal resesif geçiş gösterdiği varsayı
lan, nadir rastlanan bir sendromdur. Sendromun genel 
karakteristiği palmoplanter hiperkeratoz ile hem süt 
dişleri hem de kalıcı dişlerde erken dökülmedir. Klinik 
tabloya psoriaziform lezyonlar, tekrarlayan pyodermiler, 
palmoplanter hiperhidrozis, dura materde asemptomatik 
ektopik kalsifikasyonlar, jinjivit gibi diğer bulgular da 
eşlik edebilir (1-9). 

Bu yazıda nadir görülmesi nedeniyle Papillon-Le
fevre sendromu tanısı alan kardeş iki olguyu sunmayı 
ve bu konudaki literatür bilgilerini gözden geçirmeyi 
amaçladık. 

Olgu 1: (Büyük Kardeş) 
İF 12 yaşında, erkek (Protokol numarası: 957-

19/1/93) 

Hasta, polikliniğimize el içi ve ayak tabanları deri
sinde kalınlaşma ve kavlama ile bacaklarında ortaya 
çıkan yaralar nedeniyle getirildi. Hastanın annesinden 
alınan öyküsünden; bacaklarındaki yaraların ilk olarak 3 
yıl ence ortaya çıktığı, bu nedenle bir kez hastanede 
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yatırılarak tedavi gördüğü ve yaraların aralıklarla tekrar
ladığı, diğer şikayetlerinin ise yaklaşık bir yaşından bert 
sürekli olarak var olduğu öğrenildi. 

Özgeçmişinde özellik belirtmeyen hastanın soy-
geçmişinden benzer yakınmaların diğer kardeşlerinde 
de olduğu saptandı. 8 yaşındaki kız kardeşinin avuç 
içleri ve ayak tabanlarında çatlamalar olduğu ve kan 
kanseri nedeni ile 4 yaşında öldüğü; 6 yaşındaki kız 
kardeşinin sağ ve sağlıklı olduğu; 2 yaşındaki erkek 
kardeşinin (Olgu 2) avuç içleri ve ayak tabanlarında 
çatlamalar, dişlerinde sal lanmalar olduğu öğreni ldi . 
Anne-baba arasında üçüncü dereceden akrabalık vardı. 

Sistem sorgulamasında dişlerinin kendiliğinden ko
laylıkla döküldüğü belirtildi. 

Hastanın genel fizik muayenesi normaldi. 

Dermatolojik muayenesinde: Sol bacakta diz ekle
mi çevresinde, değişik boyutlarda, birkaç adet, üzeri 
yer yer hemorajik kurutlarla kaplı, pürülan sekresyonu 
olan, ülsere lezyonları tespit edildi. Sırtta ve her iki alt 
ekstremitede çapları 2 ile 5 cm arasında değişen 
boyutlarda, birkaç adet, merkezi atrofik ve hipopig-
mente, kenarları hiperpigmante görünümde, iyileşmiş 
(eski lezyonlara ait olduğu belirtilen) maküler lezyonlar 
gözlendi (Şekil 1). El içi ve ayak tabanlarında keskin 
sınırlı, eritemli zemin üzerinde skuamların izlendiği plak 
tarzında maküler lezyonlar saptandı (Şekil 2). El tırnak
larında longitudinal çizgilenme ve piting mevcuttu. 
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Şekil 1. 1. olgunun sol bacağındaki lezyonlarm görünümü. 

Hastanın tam kan, sedimantasyon, periîerik yay
ma, rutin kan biyokimyası ve idrar tetkiki normal sınır
lardaydı. V D R L ' s i negatif idi. Bacakiarındaki pyoder-
mize lezyonlardan alınan pü kültüründe staphylococcus 
aureus üredi. Kranium ve postero-anterior akciğer grafi-
lerinde patolojik bulgu saptanmadı. IgG ve IgM düzey
leri hafif derecede yüksek, IgÂ düzeyi normaldi. 

Hastanın ortodonti uzmanı tarafından yapılan oral 
ve X-ray muayenesi sonucu daimi dentisyonda olduğu: 
daimi dişlerden üst çenede sağda 1,8; solda 1, 6, 8; 
alt çenede sağda 1, 2, 3, 6 ve solda 1, 2, 6 numaralı 
dişlerin eksik olduğu ve alveoler kemikte rezorpsiyon 
bulunduğu buna bağlı olarak çıkan ve çıkmakta olan 
dişlerin prognozunun ümit verici olmadığı, muhtemel 
seyrinde kaybedilebileceği ifade edilerek Paplllon Lefe-
vre sendromu ile uyumlu olduğu belirtildi (Şekil 3,4). 

Hastanın pediatri kliniğlnce yapılan muayenesinde 
hafif derecede mental ve motor retardasyon saptandı. 

Hastaya bu bulguları ile Papilîon-Lefevre sendro
mu tanısı konuldu. 
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O l g u 2 : ( K ü ç ü k ka rdeş ) 
HMF 2 yaşında, erkek (Protokol numarası: 1375-

26/1/93) 
Polikliniğimize el içi ve ayak tabanları derisinde 

kalınlaşma ve çatlama şikayeti ile getirilen hastanın 
annesinden alınan öyküsünde şikayetinin 1 yıldır varol
duğu, son 1 aydır da zamanında çıkmış olan süt dişle
rinin sallanmaya başladığı ifade edildi. 

Hastanın özgeçmişinde bir özellik bulunmuyordu. 

Soygeçmişi, Olgu 1'de belirtildi. 

Sistem sorgulamasında yakınması yoktu. 

Hastanın genel fizik muayenesi normaldi. 

Dermatolojik muayenesinde: Avuç içleri ve ayak 
tabanlarında mevcut hiperkeratoz ve deskuamasyon 
(Şekil 5) dışında diğer deri ve eklerinin muayenesi nor
maldi. 

Şekil 2. 1. olgunun el içi ve ayak tabanının görünümü. 
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Şekil 4. 1. olgunun dişlerinin radyografik görünümü. 

Hastanın tam kan tahlili ve periferik yayma incele
mesinde demir eksikliği anemisi tespit edildi. Sediman
tasyon, rutin kan biyokimyası ve tam idrar tahlili nor
maldi. Postero-anterior akciğer ve kranium grafilerinin 
incelemesi sonucunda herhangi bir patoloji saptanmadı. 
VDRL 's i negatif idi. İmmunglobulin G,A,M ile komple-
man düzeyleri normal sınırlardaydı. 

Hastanın ortodonti uzmanı tarafından yapılan oral 
ve X-ray muayenesi sonucunda alveoler kemiklerde ö-
zellikle horizontal yönde rezorpsiyon olduğu, vertikal 
yönde de alveoler rezorpsiyonun bulunması nedeniyle 
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sendroma bağlı olarak süt dişlerinin zamanından önce 
düşmesinin beklenebileceği belirtildi (Şekil 6,7). 

Hastanın pediatri kliniğince yapılan muayenesi so
nucunda demir eksikliği anemisi olduğu saptanarak bu
na yönelik tedavisi başlandı. 

Bu bulguları ve aile öyküsü nedeniyle bu hastada 
da Papillon-Lefevre sendromu düşünüldü. 

TARTIŞMA 
Papillon-Lefevre sendromu (PLS) ilk olarak 1924 

yılında Papil lon ve Lefevre tarafından tanımlanmış, 
etiyolojisi bilinmeyen bir sendromdur. Sendromun oto-
zomal resesif geçiş gösterdiği varsayılmaktadır. Erkek 
ve kız çocuklarında aynı oranda görülür. PLS ' lu hasta
ların anne ve babalan arasında kan akrabalığı olabile
ceği gibi, olmayan olgular da bildirilmiştir (1-18). 

Hastalığın genel populasyonda görülme insidansı 
milyonda 1 İle 4 arasındadır. Bugüne kadar bildirilen 
olguların toplamı 160 civarındadır (6,8,9). Ülkemizde de 
bu sendroma ait az sayıda yayın vardır (3,8,9,18). 

PLS'nun ana bulguları palmoplanter hiperkeratoz ile 
birlikte süt dişleri ve kalıcı dişlerin erken kaybıdır (1 -18). 

Palmoplanter hiperkeratoz 1 ile 5 yaşları arasında 
ortaya çıkar. Hiperkeratoz eritemli bir zemin üzerin
dedir. Genellikle el içi ve ayak tabanlarında lokalizedir. 
Bazen el ve ayak dorsumuna doğru ilerleyebilir. Bu 
değişiklikler hiperhidroz ve kötü koku ile beraber olabilir 
(1-6,8,9). 

Şekil 5. 2. olgunun ayak tabanının görünümü. 
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Şekil 6. 2. olgunun dişlerinin klinik görünümü. 

Şekil 7. 2. olgunun dişlerinin radyografik görünümü. 

Sendroma özgü diğer bulgu dişlerin erken kaybı
dır. Süt dişleri normal düzen ve zamanda çıkar. Pal-
moplanter keratodermanın görüldüğü yaşlarda diş etle
rinde kanama, şişme ve periodontal cep oluşumu ile 
juvenil periodontitis gelişir. Bunun sonucunda da dişler 
prematüre ve spontan olarak dökülür. Süt dişlerinin dö
külmesinden sonra jinjiva kısa sürede iyileşir ve kalıcı 
dişler çıkana kadar normal görünümde kalır. Kalıcı 
dişlerin çıkması ile inflamatuvar olay yeniden başlar. 
Junjivitis, cep oluşumu, alveoler kemik atrofisi meyda
na gelir. Bu olayın arkasından hasta tümüyle dişsiz ka
lır. Alveoler kemik kaybı nedeni ile yüzün alt üçte biri 
kısalır ve yaşlı insan görünümü gelişir (1-3,7). 
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PLS' lu olgularda bu karakteristik iki bulgu dışında 
bazı semptomlar da görülebilir (1-18): Falks serebri ve 
koroid pleksusta ektopik kalsifikasyonlar tesbit edilebilir, 
ancak bu bulgunun önemi bilinmemektedir. PLS' lu ço
cuklarda mental ve/veya motor retardasyon bulunabilir. 
Hastalarda diz, dirsek ve bazen vücudun diğer bölgele
rinde psor iaz i form değiş ik l ik ler görülebi lmektedi r . 
PLS'unda spesifik saç ve tırnak değişikliği bildirilmeme-
sine rağmen tırnaklarda longitudinal çizgilenme gelişebi
lir. Hastalarda enfeksiyonlara karşı yatkınlık olması ilgi 
çekicidir (3,8-11,13,14). Olguların büyük bir kısmında 
tekrar layan staf i lokoksik pyodermi ler bi ld ir i lmişt i r 
(10,11,14). Daha nadir olarak karaciğer absesi, pnömo-
ni gibi diğer enfeksiyonlar da gelişebilir (3,13). Çeşitli 
çalışmalar sonucu nötrofillerin hücre içinde staphylo
coccus aureusu öldürme yeteneğinde defekt (11), nöt-
rofil kemotaksisinde azalma (8,9,10,11,13,14) ve lenfo
sitlerin fitohemaglutinine karşı proliferate cevabında 
azalma (3) gözlenmiştir. 

Sendromun tanısı palmoplanter keratodermi ve 
prematüre periodontal bozukluğun birlikte olması nede
niyle kolaydır. 

Tedavisinde sentetik retinoidler oldukça başarılıdır. 
Bu amaçla etretinat, asitretinn veya isotretinoin kulla
nılmıştır (1,2,4,8,9,12-18). Bu tedavi ile palmoplanter hi-
perkeratoz (1,2,4,8,9,12-15,17,18) ve pyodermik (14) 
lezyonlar düzelir. Tedaviye kalıcı dişlerin çıkışından 
önce başlanması halinde diş kayıpları da önlenebilmek-
tedlr (16). 

Olgularımıza palmoplanter keratodermi, erken pe
riodontal bozukluk, mental retardasyon (bir olgu) ve 
pyodermi (bir olgu) bulguları göstermeleri nedeniyle 
Papillon-Lefevre sendromu tanısı konuldu. 
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