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Papillon-Lefevre Syndrome in a Family: A Simultaneous Occurrence in Multiple Siblings 
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Background: Papillon-Lefevre Syndrome (PLS) is a rare autosomal recessive disorder characterized by palmoplantar 

hyperkeratosis, aggressive periodontitis, and premature exfoliation of both deciduous and permanent teeth. Due to severe alveolar 

bone resorption, teeth are often lost two to three years after eruption, and affected individuals typically become edentulous by the 

age of 16-17.  

Case report: This study presents three siblings from the same family, each exhibiting different clinical manifestations of PLS. The 

first case is a 12-year-old girl who was referred to the department of oral medicine with complaints of tooth mobility. She was 

diagnosed with severe periodontitis, permanent tooth mobility, and palmoplantar hyperkeratosis. The second case is her 10-year-

old brother presenting with similar symptoms, and the third is their 9-month-old sister who had signs of palmoplantar 

hyperkeratosis. 

Conclusion: PLS requires early diagnosis and multidisciplinary management. Timely diagnosis and treatment can help prevent 

the rapid progression of disease-related complications. 
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 25/03/1404 تاریخ پذیرش: –27/11/1403تاریخ ارائه مقاله: 

 

 ده یچک

یپرکراتوز دست و پا، ااتوزومال مغلوب است که با علائم ه یک اختلال نادر (Papillon Lefevre syndrome) لفور-سندرم پاپیلون مقدمه:

با توجه به تخریب شدید استخوان آلوئول در دندان  .شودمیهای شیری و دائمی مشخص پریودنتیت تهاجمی و از دست رفتن زودهنگام دندان

 ،سالگی  16-17مبتلایان به این سندرم معمولا تا سن    ست می روند واین دندان ها اغلب دو تا سه سال پس از رویش از د  ،های شیری و دائمی

 تمامی دندان های خود را از دست می دهند.

 ،گزارش اول .پردازد که هر یک نمای متفاوتی از سندرم را نشان می دادندند از یک خانواده  میاین مطالعه به گزارش سه فرز گزارش مورد:

 ،مبتلا به پریودنتیت شدید  ،ساله که با شکایت لقی دندان  به بخش بیماری های دهان دانشکده دندانپزشکی مراجعه کرده بود. بیمار  12از دختر  

ه ماه 9ساله بیمار مذکور و گزارش سوم از خواهر  10از برادر  ،به همراه لقی دندان های دائمی و هایپرکراتوز کف دست و پا بود.گزارش دوم

 .بودبا علائم هایپرکراتوز کف دست و پا  ان،بیمار

و درمان زودهنگام مبتلایان این  تشخیص. دمتذکر می شو تشخیص زودهنگام و مدیریت چند رشته ای را ، سندرم پاپیلان لفور گیری:نتیجه

 سندرم می تواند از رخداد سریع عوارض بیماری جلوگیری کند.

 از دست دادن دندانپریودنتیت، ، کف دست و پا هایپرکراتوزیسلفور، -سندرم پاپیلان کلمات کلیدی:
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 مقدمه

یک اختلال اتوزومال مغلوب  (PLS)، لفور-سندرم پاپیلان

مورد  4تا  1نادر است که  شیوع جهاني آن در سال حدود 

در هر میلیون نفر است و بیشتر در جوامع با شیوع بالای 

های فامیلي گزارش شده است، که یک عامل خطر ازدواج 

این اختلال    (1).شودمهم برای انتقال این اختلال محسوب مي

به صورت علائم کلاسیک مشخص مي شود که شامل علائم 

باشد.علائم پوستي شامل  هایپرکراتوز پوستي و دهاني مي

کف دست و پا است و علائم دهاني شامل پریودنتیت 

باشد که منجر به از دست دادن زودرس مهاجم مي

اتیولوژی متعددی از  (2).گرددهای شیری و دائمي ميدندان

برای این سندرم مطرح  ژنتیک و عفوني ایمنولوژیک، جمله

رخ  CTSC این بیماری به دلیل جهش در ژن (3).است

است. این آنزیم نقش  C دهد که کد کننده کاتپسین مي

سازی پروتئازهای نوتروفیلي و تنظیم پاسخ اتي در فعال حی

اتوزومال   ،کند. الگوی وراثتي این بیماریایمني ایفا مي

مغلوب است، به این معني که هر دو نسخه ژن باید دارای 

   (4).جهش باشند تا بیماری بروز یابد 

های اول زندگي بروز معمولاً در سال  ،PLSتظاهرات بالیني  

ترین شایع ،ضایعات هایپرکراتوتیک دست و پا و کند مي

تخریب شدید پریودنتال با رویش  (5).یافته پوستي است

های دائمي پیشرفت های شیری آغاز شده و با دنداندندان

های میكروبي، این پریودنتیت اغلب با عفونت (6).کند مي

تشدید اکتینوباسیلوس اکتینومایسس کومیتانس ویژه به

 (7).شودمي

PLS،  برخي بیماران   .دهد تنوع بالیني قابل توجهي نشان مي

علائم پوستي خفیف همراه با تظاهرات دنداني شدید دارند، 

در حالي که برخي دیگر عوارض سیستمیک شدید نشان 

اساساً بر اساس یافته های بالیني  PLSتشخیص  (8).دهند مي

نظیر هایپرکراتوز کف دست و پا همراه با پریودنتیت مهاجم 

در دندان های شیری و دائمي مي باشد که معمولاً بین سنین 

 (9).سالگي رخ مي دهد  5تا  1

اکثر بررسي های انجام  ،از آنجایي که این سندرم نادر بوده

شده به صورت گزارش مورد است، بنابراین اهمیت 

تشخیص زودهنگام بیماری و جلوگیری از عوارض غیرقابل 

بسیار حائز اهمیت مي باشد. از آنجایي که  ،جبران آن

دندانپزشكان اغلب اولین افرادی هستند که با این بیماران 

گام این روبرو مي شوند، در شناسایي و درمان زودهن

مورد با سندرم    250بیش از    (10).نقش بسزایي دارند   ،بیماران

پایپلون لفور گزارش شده که فقط تعداد اندکي از آن ها در 

ضرورت انجام این  (3).اعضای یک خانواده بوده است

مطالعه بررسي تمام اعضای خانواده فرد مبتلا به سندرم 

ی دیگر اعضای خانواده بخصوص در پاپیلون لفور و درگیر

مي  ،افرادی که سابقه ی ازدواج خویشاوندی داشتند 

باشد.در اینجا به گزارش چند مورد از اعضای یک خانواده 

اشاره مي  ،که هرکدام درجاتي از سندرم را نشان مي دادند 

 شود.

 

 گزارش مورد

این پروتكل توسط کمیته اخلاق دانشگاه علوم پزشكي 

  صدوقي یزد به تایید رسید. شهید 

(IR.SSU.REC.1403.153)  رضایت کتبي برای انتشار این

اطلاعات از والدین گرفته شده است و مدرک رضایت برای 

  انتشار در هر زماني قابل درخواست است.

 مورد اول: 

ها به ای با شكایت اصلي لقي دندانساله 12دختر  ،بیمار

دانشكده ، فک و صورت بخش بیماری های دهان

. علائم دنداني از سه ارجاع داده شده بوددندانپزشكي یزد 

های شیری آغاز شده بود و با رویش سالگي با لقي دندان

 به تدریج تشدید یافته بود.  ،های دائميدندان
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ند و سابقه خانوادگي والدین او نسبت خویشاوندی داشت

گزارش شده   ،ابتلای چند عضو دیگر خانواده به علائم مشابه

سابقه هیچ بیماری سیستمیک و هیچ  عادت  ،بود. بیمار

خاص دهاني نداشت. روند رشدی وی متناسب با سن او  

های شیری و دائمي نیز در محدوده بود. زمان رویش دندان

ضایعات  ،طبیعي بود. در معاینه ی اندام های وی

پالموپلانتار کراتودرما در کف دست و پا به صورت 

 (1)شكل .و اریتماتوز مشاهده شد  شونده ریزیپوسته

مندیبولار معاینه خارج دهاني نشان داد که لنفادنوپاتي ساب

متر وجود داشت سانتي  1تر از  دو طرفه با غدد لنفاوی بزرگ 

 سفت، متحرک و دردناک بودند.  ،که در لمس

معاینه داخل دهاني، پریودنتیت شدید با تحلیل عمودی در 

دندانهای  استخوان، ادم و لقي

و تحلیل استخواني قابل توجه 12،11،21،22،31،32،41،42

 ،ها به ویژه در نواحي قدامي فک بالا و پاییندر تمامي دندان

 .قابل مشاهده بود

سابقه   ،بررسي تاریخچه ی پزشكي و دندان پزشكي بیمار  در

کبد و پنوموني درگذشته  ،ای از عفونت های پوست،گوش

اما بیمار از ضایعات پوسته ریزی شونده کف   ،مشاهده نشد 

دست و پا شكایت داشت.خون ریزی و تورم لثه از حدود 

سه سالگي شروع شده و با افتادن سریع دندان های شیری 

اما پس از رویش دندان های دائمي  ؛برطرف شده بود

 .ه بودوضعیت پریودنتیت بیمار پیشرفت کرد

های رادیوگرافي نشان داد که تحلیل گسترده بررسي

و گسترش فضای لیگامان پریودنتال وجود  استخوان آلوئول

داشت. لامینا دورا در بسیاری از نواحي از بین رفته بود و  

 (2شكل  اهده شد. )ای مشنقایص استخواني عمودی گسترده

تشخیص افتراقي سندرم پاپیلون   ،با توجه به علائم بیمار

لفور،آکرودینیا ،لانگرهانس هیستوسایتوزیس، سندرم 

 

 تحلیل استخوان و پریودنتیت:c,d,e، : هایپرکراتوز کف دست و پاaوb .1شكل
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Haim-munk   برای بیمار مطرح شد. برای بررسي بیشتر

 درخواست آزمایش خون انجام شد.

در بررسي های آزمایشگاهي آنمي میكروسیتیک هایپوکروم  

مشاهده شد.درحالیكه کلسیم در محدوده ی نرمال گزارش 

 شد و افزایش اندکي در میزان فسفر نشان داده شد.

لفور که شامل براساس ویژگي های اثبات شده ی پاپیلون 

هایپرکراتوز کف دست و پا، پریودنتیت مهاجم و پیشرونده 

برای کودک    PLSتشخیص    ،با داشتن معیارهای فوق  ؛است

 (11).گذاشته شد 

بیمار جهت بررسي های بیشتر و معاینات کامل بافت های 

پریودنتال به بخش بیماری های لثه دانشكده دندانپزشكي 

کشیدن  ،یزد ارجاع داده شد و طبق طرح درمان داده شده

مدنظر قرار گرفت و تا بهبودی  تمام دندان های دارای لقي 

  بافت های لثه ای قالبگیری پروتز به تعویق افتاد.

 مورد دوم: 

 ساله بیمار 10 برادراز  مدهآدر بررسي غربالگری به عمل 

مشخص شد.  درجات خفیفي از سندرم پاپیلان لفور ،فوق

این تظاهرات شامل ضایعات هایپرکراتوتیک کف دست و 

ها بود. نتایج آزمایشگاهي او نشان دندانپا و لقي خفیف 

داد که سطوح کلسیم و فسفر در محدوده طبیعي قرار داشت.  

و   MCV ،MCH) های هماتولوژیکهمچنین، شاخص 

MCHC) خوني میكروسیتیک خفیف بود که دهنده کمنشان

ساله  12تر بیماری در مقایسه با خواهر بیانگر شدت خفیف

( از آنجایي که این بیمار فاقد لقي دندان ها   3او بود.)شكل

جهت معاینات دوره ای   ؛بود و فقط ضایعات پوستي داشت

نشكده ابه بخش بیماری های لثه د ،بافت های پریودنتال

 زشكي یزد ارجاع داده شد.دندانپ

 مورد سوم:

ماهه بیمار نیز علائم اولیه ضایعات کراتوتیک را  9خواهر 

در کف دست و پا نشان داد، هیچ گونه علائم دنداني 

که با توجه به عدم رویش دندان ها قابل  ،مشاهده نشد 

توجیه بود. والدین بیمار گزارش دادند که خاله کودک نیز 

ن داده بود. این علائم شامل ضایعات علائم مشابهي را نشا

هایپرکراتوتیک و درجاتي از پریودنتیت بود، در حالي که 

هر دو والد ظاهرا سالم بودند و هیچ تظاهری از بیماری 

 ( 4نشان نداده بودند.)شكل 

 

 بحث  

در خانواده مذکور  (PLS) لوفور -تشخیص سندرم پاپیلون

دهنده اهمیت نقص ژنتیک و الگوی مغلوب در خانواده نشان

های بالیني و رد کودک مبتلاست. تفسیر سیستماتیک داده 

 
 رادیوگرافي پانورامیک نشان دهنده تحلیل شدید و منتشر استخوان آلوئولار .2شکل

 "Floating in air " با نمای مشخصه  
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، سایر بیماری ها برای رسیدن به یک تشخیص قطعي

به دلیل تنوع فنوتیپي و شباهت  PLS است. ضروری

را های تشخیصي ها، اغلب چالشها با سایر سندرمویژگي

های بالیني این علائم با ویژگي (12).به همراه دارد

) هایپرکراتوز کف دست و پا و بیماری  PLS شدهشناخته 

 پرودنتال پیشرفته( که در مقالات پیشین گزارش شده است، 

دربیماری آکروداینیا که به علت  (13).همخواني داشت

 دردعضلاني،  علائم بي خوابي،  ،ت با جیوه مي باشد یمسموم

تعریق زیاد بیمار درکنار علائم دنداني وجود و  تاکیكاردی

سایرعلائم یافت  ،داردکه در این بیمار به جز علائم دنداني

 (14).نشد 

علاوه بر هایپرکراتوز کف دست و   Haim-munkدرسندرم 

پا و از دست دادن دندانهای شیری و دائمي دارای 

arachnodactyly ( انگشت های دست و پا در آن ها باریک

فالانژهای )تحلیل  acro-osteolysis(  و دراز میباشد 

نیز مي باشد وازآنجایي که علائم  استخواني دیستال(

arachnodactyly  وacro-osteolysis  این  نداشت،وجود

 ( 4) .بیماری رد میشود

علائم پریودنتال  ،درلانگرهانس سل هیستوسایتوزیس 

 نداشت،که علائم پوستي وجود  اما از آنجایي ، وجود دارد

  (15).این بیماری نیز رد مي شود

همراه  ،Mal de Meledaبیماری پوستي دیگر مانند بیماری 

با ضایعات هایپرکراتوز کف دست و پا بوده اما ضایعات 

اختلال  کی  ، Mal de Meleda(11)وجود ندارد.پریودنتالي 

شود.   يشروع م  یدوران نوزاد  لی نادر است که از اوا  يپوست

،  پالموپلانتار مبتلا هستند   يبه کراتودرم   یماریافراد مبتلا به ب

 نهی سفت و پ م،یکف دست ها و پاها ضخکه در آن پوست 

 شود. يم یا

 ،والدین و وجود علائم مشابه در خاله بیمارخویشاوندی 

کند. را تأیید مي PLS الگوی وراثتي اتوزومال مغلوب

است و  PLS یكي از عوامل خطر اصلي در ،خویشاوندی

های خویشاوندی درصد موارد به ازدواج 40تا  20حدود 

 ( 10) .مرتبط هستند 

از منظر درماني، این مطالعه بر اهمیت تشخیص زودهنگام 

و مداخله چندتخصصي تأکید دارد. تحلیل سریع پریودنتال 

شده، از رویكردهای درماني تهاجمي، شامل مشاهده

دبریدمان مكانیكي مكرر و درمان ضد میكروبي حمایت 

 
 تحلیل استخوان و پریودنتیت :c,d هایپرکراتوز درکف دست وپا b وa .3شکل
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دنداني افزون بر این، اثرات رواني ناشي از بي (10).کند مي

 زودرس و تظاهرات پوستي قابل مشاهده، ضرورت تدوین 

اجتماعي را نیز -های روانيیک برنامه جامع درماني که جنبه

 ( 10).کند پوشش دهد، آشكار مي

بر کنترل تظاهرات پوستي و  PLS های فعلي برایدرمان 

دنداني تمرکز دارند.بازسازی دنداني با استفاده از پروتزهای 

ویژه در مواردی که تحلیل شدید استخوان وجود دنداني، به

عنوان یک روش مهم در بهبود کیفیت زندگي به دارد، 

بعلاوه به دلیل میزان ناکافي  شود.بیماران شناخته مي

به اختلال در موفقیت پروتز های   منجر  ،استخوان باقي مانده

 ( 16)متكي بر ایمپلنت مي شود.

بر اهمیت رویكرد چندرشته ای به ویژه در  ،این گزارش

 یمواردی که اعضای یک خانواده در مراحل مختلف درگیر

دارد.بررسي منظم علائم دهاني و  اکید ت بیماری هستند،

انجام مشاوره ی ژنتیک مناسب   ،سیستمیک ودرصورت لزوم

در بهبود نتایج  برای خانواده های دارای خویشاوندی،

قات آینده باید برشناسایي عوامل است.تحقی موثردرماني 

موثر و بررسي تغییرات متابولیک احتمالي در سندرم پاپیلان 

موارد  فالوآپ طولاني مدت در لفور متمرکز شود.

  ، خانوادگي درخصوص پیشرفت بیماری و اثربخشي درمان

 ارزشي را ارائه مي دهد. اطلاعات با

 

 گیری نتیجه

 ها لقي دندان ،PLSاز آنجایي که یكي از تظاهرات اصلي 

لذا دندانپزشكان  و پیشرونده مي باشد، پریودنتیت شدید  و

در تشخیص به موقع اولین شواهد سندرم مي توانند نقش 

اتخاذ رویكردی همه جانبه درمواجهه  بسزایي داشته باشند.

پروگنوز  بهبودمي تواند در ، با لقي دندان ها درکودکان

 بیماری وتسهیل روند تشخیص موثر باشد.

 

 تشکر وقدردانی 

خانواده ی آن ها که نهایت   رم وبدین وسیله از بیماران محت

 شود. تقدیر و تشكر مي ؛همكاری را با تیم درماني داشتند 

 

 تضاد منافع 

هیچ گونه تضاد منافعي وجود ندارد. 

 

 

 

 

 
 هایپرکراتوز کف پا و دست :a,b,c .4شکل
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