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   ساله 12دختر يك ر در ولف -سندرم پاپيلون :گزارش مورد

  

  

  * مريم مرداني -*داريوش امانت 
  

دندانپزشكي، دانشگاه علوم پزشـكي و خـدمات بهداشـتي درمـاني         ي  بيماري هاي دهان و دندان دانشكده       و  تشخيص  آموزشي   استاديار گروه    *

  شيراز

  

  

  چكيده 

كـه علـت مشخـصي بـراي بـروز نداشـته و بـا                ،   است كميابمال مغلوب   اتوزوناهنجاري  ر، يك   وسندرم پاپيلون لف  

  . مي شودنمايان  ايجاد و با هيپركراتوز كف دست و پا و پريودنتيت زودرس Cهايي در ژن كاتپسين جهش 

مي، اين دندان هـا معمـولا دو تـا سـه سـال      ي، در دندان هاي شيري و يا دابه علت تخريب شديد استخوان آلوئول     

مي خود را نخواهد    يداك از دندان هاي      ي ش از دست رفته و بيمار در حدود سن پانزده يا شانزده سالگي هيچ             پس از روي  

بـراي حفـظ كامـل دنـدان هـا وجـود             مـوثر    درمان . به همين ترتيب از دست خواهند رفت       ،دندان هاي عقل نيز   . داشت

يد كننده است و روش هاي درمـاني موجـود          پيش آگهي جهت پيشگيري در قبال از دست دادن دندان ها ناام           نداشته و   

  نظير ايجاد استحكام در ارتفاع استخوان آلوئول، پـيش آگهـي اسـتفاده ي دايمـي از دسـت دنـدان مـصنوعي را بهبـود                          

  . مي بخشد

بـه بخـش تـشخيص      درمـان    ساله و سـاكن بنـدرعباس كـه بـراي تـشخيص و               12در اين گزارش مورد، دختري      

مورد ارزيابي قرار گرفـت و بـا توجـه    كرده شيراز مراجعه دانشگاه علوم پزشكي   دانپزشكي  دني  بيمارهاي دهان دانشكده    

  . لفور در وي تشخيص داده شد-به نتايج معاينه هاي باليني و پاراباليني سندرم پاپيلون

  رس ، هيپركراتوز كف دست ها و پاها، پريودنتيت زودرولف سندرم پاپيلون :واژگان كليدي

  

     20/7/86 :تاريخ پذيرش مقاله      17/4/86: الهتاريخ دريافت مق
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  درآمد

ــاپيلون   ــندرم پــــــــ ــســــــــ    رولفــــــــ

(Papillon-Lefevre syndrome: PLS) ،بار در نخستين 

 ونلپـاپي به نام   دو پزشك فرانسوي    از سوي    1924سال  

بـوده و تـا   كميـاب  اين سندرم   . )2 و   1( شدمعرفي   رولفو  

 مورد از اين بيماري گزارش      200تنها شمار    2004سال  

 مي رسـد   به صورت اتوزوم مغلوب به ارث     . گرديده است 

شيوع . )1( مي كند  را درگير يك تا چهار ساله     و كودكان   

ايـن  ن  مورد در هر ميليون است و نـاقلا       يك تا چهار    آن  

. هـستند نفر در هـر هـزار نفـر         ان دو تا چهار     ميبيماري  

است و هيچ نژاد خاصي     برابر  شيوع آن در مردان و زنان       

  .)3 و 1( در ابتلا به آن مستعدتر نيستديگران نسبت به 

 ـ   شـناخته شـده   خـوبي  ه  علت بروز اين سندرم، ب

ايمني و ديسپلازي اپيتليوم، به     ناهنجاري هاي   نيست و   

امـا گفتـه     ،  )4 و   2(ده اسـت    ش ـگفته  عنوان عامل بيماري    

ــي ــود،  م ــشش ــسينجه ــر روي  ، C  در ژن كاتپ ــه ب ك

گرفته است، عامل   جا  ) q- 14 q 11 21 (11كروموزوم  

  . )4 و 2(مهم آن است 

 ايـن   C در ژن كاتپسين     شگفت انگيز يك ويژگي   

 جهش ها در اين ژن، مي توانند به دو بيماري           ،است كه 

:  با هم دارنـد    ،نيز تنگاتنگپيوندي  كه  ،  شودمنجر  ديگر  

) Haim-Munk Syndrome: HMS( مانك -هايمم سندر

پوسـتي شـديدتر و نـاراحتي       هـاي    ناهنجاري در آن    ،كه

 و پريودونتيت پيش از بلوغ      استپريودونشيوم خفيف تر    

(Prepubertal Periodontitis) .   ويژگي مـشترك در هـر

 اسـت  پريودنتيـت شـديد و زودرس     ناهنجـاري،   سه اين   

(Severe early- onset Periodontitis) 
)1

 
و

 

2( .  

، پـدران و مـادران    شيوع بالاي خويشاوندي ميـان      

سـندرم  ن مبـتلا بـه      ابيمـار  )3 و   1( در حدود يـك سـوم     

پدر و  دو   هر،  ضمندر  . گزارش شده است   لفور   -پاپيلون

بايد ژن هاي اتوزومال را داشته باشـند تـا بيمـاري         مادر  

  . )5( در فرزند آنها ديده شود

ت دقيق بيمـاري پريودونتـال در ايـن بيمـاران         عل

بـه كـاهش    ، آن را    شناخته نشده است، ولي با اين حـال       

هـا، عفونـت باكتريـايي و واكـنش          فاگوسيتوز نوتروفيـل  

  نـسبت   B و T هـاي  هـاي سـلول   نامناسـب بـه سـيتوژن   

  .)6( اند داده

هاي پريودنتيت شديد در     حاصل از دوره   باكتريمي

. شودمنجر   كبدي ي  به تكامل آبسه   تواند ن، مي ابيمار اين

لوكوسيت هاي با هسته چنـد      كه ناتواني    ،گفته مي شود  

در ) PMN: Polymorphonuclear Leukocytes(شـــكلي 

كموتاكسي و مصرف اكسيژن به طـور مناسـب ازعوامـل          

  . )7(به شمار مي آيند آن 

ــ در ــال ي، برخـــ ــاري پريودنتـــ   زودرس  بيمـــ

  )ميكروارگانيـــــــــسم(ريزجانـــــــــداران بـــــــــا 

comitans actinomycete (Aa) Actinobacillus  همراه

 - با سـندرم پـاپيلون     ناتخريب پريودنتال در بيمار   . است

. مـي توانـد متوقـف شـود    اين ريزجانداران حذف لفور با  

 كـه بيمـاري     ،احتمال را افزايش مي دهد     بالا اين    پديده

 ژنتيـك جهـش   مـستقيم   ي  پريودنتال زودرس، نتيجـه     

 در  اييتقيم عفونت اختصاصي باكتري ـ   ار مس نيست، اما آث  

  .)8 و 5، 3( ميزبان بسيار مستعد، بيشتر بروز مي كند

  

  ويژگي هاي باليني 

باكراتودرماي منتشر كـف دسـت و       ناهنجاري  اين  

 و از (Diffiuse Palmo Plantar Keratoderma)پــا  

 شناختهمي  يهاي شيري و دا     دادن زودرس دندان   دست

 يـك تـا چهـار     سـنين در  مـا،   اين كراتودر آغاز  . مي شود 

 ـ  ،پوستيآسيب هاي   . )1( سالگي است  صـورت  ه   عمدتا ب

بـه  ولي  قرمز رنگ بوده،     پلاك هاي سفيد، هيپركراتوز و    

  . )9 و 3(  ممكن است ديده شوند،رنگ زرد و قهوه اي نيز

 ي آشكار  كه مرز  ،هاي قرمز و كراتوتيك    اين پلاك 

امـا  رخ دهنـد،     دارند ممكن است به طـور موضـعي          ،نيز

معمولا كل سطوح كف دست و پـا درگيـر مـي گـردد و           

به سطوح پـشتي دسـت هـا و پاهـا      آسيب ها   گاهي اين   

 از تراغلـب، تعريـق بيـش    .  دست انـدازي مـي كننـد       ،نيز

 وجود دارد كه به ايجاد يك      ،كف دست و پا نيز    در  اندازه  

  . )8 و 2، 1( مي شودمنجر بوي نا خوشايند 

مشخص مرز   با هايي پلاك ، نيز زانوها و بر روي آرنج         

. )1(د شـو   ايجاد مـي  (Psoriasiform)و به شكل پسورياز
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 ممكن است در زمستان تـشديد شـده و بـا       ،ها اين يافته 

شديدترين شـكل ايـن     . شيارهايي دردناك همراه باشند   

كـه نـاراحتي    دهـد،    رخ مي پوستي در زماني     هاي آسيب

ساق پاها،  ن  در ضم . )9( شود صورت حاد ديده مي   ه  لثه ب 

 بـه  ، پشتي انگشتان دسـت و پـا و تنـه نيـز    رانها، سطوح 

 گردند مي پوستيآسيب هاي ندرت درگير اين 

)3( .  

  پريودنتيت شديد  آشكار اين بيماري،   ويژگي   ديگر

بـر  شـده و     آغـاز  سـالگي  سه تا چهار   كه در سنين     ،است

، گرچه تكامل و    گذارد اثر مي مي  يهاي شيري و دا    دندان

انجام مـي شـود،     طبيعي  صورت  ه   شيري ب  رويش دندان 

تخريـب  در پي آن،    با التهاب لثه و     همراه  اما رويش آنها    

  . )6 و 1( سريع پريودونشيوم است

دندان هاي شيري معمولا زودتر از زمـان معمـول         

پـس از افتـادن     . از دست خواهند رفت    ) سالگي چهارتا  (

 ـ ،و لثهاز ميان رفته    التهاب   ،دندان هاي شيري   ه  سـالم ب

فراينـد  مـي   ياما با رويش دنـدان هـاي دا       نظر مي رسد،    

 ،التهاب لثـه و پريودونتيـت معمـولا تكـرار شـده و فـرد         

سال پـس از   دو تا سه    مي خود را معمولا     يدندان هاي دا  

هـاي   وضـعيت دنـدان   همانند  . رويش از دست مي دهد    

 لثـه   التهـاب ،نيز مييدا هاي ، پس از افتادن دندان  شيري

ثه، سالم به نظـر خواهـد رسـيد و بافـت            و ل  رفته ميان از

آلوئول مي تواند فـشار ناشـي از سـاخت دسـت دنـدان              

  . )9 و 1( مصنوعي را تحمل كند

هـا و حركـت آنهـا از        علت لقي دنـدان   ، به   جويدن

 پيرامـون يكسو و نداشتن بافت محافظ كافي اسـتخواني         

و دردنـاك   دشـوار   دندان ها از سوي ديگر، بـراي بيمـار          

 برخـي  كه  در     ،يب شديد استخوان آلوئول   تخر. )3(است  

علـت وجـود    ه  ، ب ـ استبيماران همراه با درد و خونريزي       

فعاليــت  نبــود هــا و  فعاليــت شــديد استئوكلاســت  

ــت ــا استئوبلاس ــرانجام ه ــر ، س ــت دادن منج ــه از دس   ب

  . )8 و 6( هاي بيمار مي گردد دندان

  كلسيفيكاسيون ،بيمارانبرخي   در كه، است ممكن

و ) dura( دورا ييا ناحيـه  ) Falx Cerebri( داس مغزي

هـاي   ها و دمل   آبسه. )8 و   6،  3(  نواحي مغز ديده شود    ديگر

مـوارد همـراه    برخـي    در   ،برونشيت نيز و  چركي پوستي   

ميـزان درگيـري    . )3( اين بيمـاري گـزارش شـده اسـت        

نيست در پيوند   پوستي، الزاما با ميزان عفونت پريودنتال       
هاي فرد را درگيـر كنـد،        اند ناخن تو تغييراتي كه مي  . )1(

در موارد پيشرفته ديده مي شود و به صـورت شـيارها و             

 ها مشاهده مي   ناخنپهناي  هاي كم عمق، در      فرورفتگي

 اشاره شـد،    ،نيزبخش درآمد   كه در   گونه،   همان. )1( شود

كبـدي  ي   بـه آبـسه      ابـتلا دچار اين بيمار آمادگي     افراد  

  . را دارندچركزا و باكتريمي 

تخريب لاً  ، در اين بيماران، معمو    پرتونگارينظر   زا

شـدن فـضاي ليگامـان      پهن  موضعي استخوان آلوئول و     

اين شناختي   بافتنماي  . )9 و   2( شود پريودونتال ديده مي  

پريودونتيـت مـزمن    شناسـي    بافتنماي  همانند  بيماران  

هاي  همراه سلول  به يهمبند بافت عروق در  افزايشبوده و   

، لوكوسيت هـاي بـا هـسته چنـد شـكلي          د  ، مانن التهابي

  .)3( ها و پلاسماسل در اين بافت ديده مي شود لنفوسيت
  

  تشخيص افتراقي    

 گونه، كه پيـشتر نيـز گفتـه شـد، سـندرم              همان

و پريودونتيت پيش از بلـوغ،        مانك   - هايم ، لفور -پاپيلون

. انـد  عنوان متغيرهـاي آللـي يكـديگر توصـيف شـده          ه  ب

 اين سـه    يتشخيص افتراقي، مقايسه     در بحث    ،بنابراين

سـندرم  . رسـد  ضروري به نظـر مـي      يكديگر  با ناهنجاري

 ژنودرمـاتوز اتـوزوم مغلـوب       ناهنجارييك   مانك،   -هايم

 كـه   ، است C كه عامل آن جهش در ژن كاتپسين         ،است

دسـت و    كف مادرزادي  آن، كراتودرماي  آشكاردو ويژگي   

. )1( ت پريودونتيــت زودرس پــيش رونــده اســ،و نيــز پــا

باليني آن عبارت    هاي بر اين دو ويژگي، ديگر يافته      افزون

عفونت هاي عود كننـده و چركـزاي پوسـت،          : ازهستند  

ــتئوليز  ــدهاي  (آكرواس ــاي بن ــتخوان در انته ــدام اس انه

ناخن ها، تغييـر     ، تغييرات آتروفيك  )انگشتان دست و پا   

  ).انگشتان عنكبوتي(شكل انگشتان و آراكنوداكتلي 

هاي پوستي   ، يافته  لفور -سندرم پاپيلون بر خلاف   

. تـر هـستند    شديدتر و گـسترده    مانك   -سندرم هايم در  

 -پـاپيلون  سـندرم  كمتـر از   ، اين سندرم  پريودونشيوم در 

، اما التهاب لثه و تخريب استخوان آلوئـول     اثر گرفته  لفور
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  ها كف دست هاي   يافتهگرچه  . استوجود دارد و شديد     

و  مانـك  - سـندرم هـايم    د در و پاها و پريودونتيت شـدي     

م ي ـعلاديگـر  وجـود  امـا  مـشترك اسـت،     لفور-پاپيلون

اين  تغيير شكل ناخني و آراكنوداكتيلي،       ، به ويژه  باليني

  . )1(  متمايز مي كند آن  را ازسندرم

 كميـاب پريودونتيت پيش از بلوغ، يك ژنودرماتوز     

.  اسـت در پيونـد   C كه به جهش در ژن كاتپسين،است

هم به صورت اتوزوم غالب و هـم اتـوزوم          اري،  ناهنجاين  

پريودونتيت  نسل بعد است و با يك      به انتقال قابل مغلوب

 با تخريـب پريودونـشيوم      همراه كه   ،زودرس پيش رونده  

ايـن  . شود مي است، مشخص مي   يي شيري و دا   ها دندان

موضعي يا كلي داشته باشد     هاي   آسيبتواند   بيماري مي 

مربوط نـا  ناهنجاري يك يا ندرمس يك از بخشي عنوان هب و

 -سندرم پاپيلون  با آن تفاوت .دهد رخ جداگانه و سندرم به

  . )1( و پاها است  ها، نداشتن كراتودرم كف دستلفور
  

  درمان 

 -به سـندرم پـاپيلون      كه براي مراقبت از بيماراني   

هـاي   يك رويكرد بـا همكـاري رشـته       دچار هستند    لفور

ــ لاًمعمــو آن، وســتيپ تظــاهرات .لازم اســت گونــاگون    هب

 كه بـراي    ،هاي موضعي درمان مي شود     محلول ي وسيله

ــزايش  ــر اف ــتفاده  ،آناث ــسيليك اس ــيد سال    از اوره و اس

ــي ــو م ــاني. )1(د ش ــدهاي ده ــدرتينوئي ــات ، مانن  اترتين

)Etertinate( ايزوترتينــوين ،)Isotretinoin( آســيترتين ،

)Acitretin (و كراتودرمـــا درمـــان بـــراي تـــوان را مـــي 

به هنگـام  اگر درمان  . به كاربرد آنپريودونتيت مرتبط با    

  شـود و در طـول تكامـل        هاي شيري آغـاز      رويش دندان 

  

  

. )8 و 3، 1( ثرتر خواهد بـود ومي ادامه يابد، م  يهاي دا  دندان

ــرات  ،البتــه  اســتفاده از داروهــاي رتينوئيــدي، داراي اث

  وهـا  ها، ريزش مو، درد مفـصل   خشكي لبچونجانبي 

  . )3(، هستند نيز) Angular Cheilitis(لتهاب گوشه لب ا

است و    شدني مهارپريودونتيت به سختي    لاً،  معمو

هـاي شـيري و       شـامل كـشيدن دنـدان      ،ثر آن ودرمان م 

داشتن مرتب   هاي دهاني و تميز نگه     پادزيستاز   استفاده

همچنين گـزارش شـده   . )3 و   1( و حرفه اي دندان هاست    

رونـد پريودونتيـت را تعـديل       ات،   آسيترتين و اترتين   كه

  . )1( كنند ها كمك مي كرده و به نگه داشتن دندان

حفظ دندان هـا، بـسيار ضـعيف     براي  پيش آگهي   

 تنها ممكن اسـت     ،هاي درماني پيشنهاد شده    بوده و راه  

سـرانجام،  ها را به تعويق بينـدازد و    از دست دادن دندان   

 بيمـار از     دندان ها، بايـستي بـراي      ي همهپس از افتادن    

 مهـار . )4(كـرد   دست دنـدان كامـل مـصنوعي اسـتفاده          

ها و   داري دندان هنگ راستايدر   تلاشي فعال، پريودونتيت

كـه   سـت،  كبدي چركزاي  پيشگيري از باكتريمي و آبسه 

  .)1(آزموده شود  بايد پادزيست يك دوره ،در اين راستا
  

  زارش موردگ

  كـه بـا توجـه بـه        ، ساله اسـت   12بيمار، دختري   

 لقـي دنـدان   ،  )، الف و ب   1نگاره ي   (پريودونتيت شديد   

نيـز  فـك بـالا و پـايين و         سمت راست   نخست  مولر   هاي

هاپيركراتوز كف دست ها، پاها، زانـو و     ،  سانترال چپ بالا  

 در بخش تشخيص و بيماري هـاي        1385سال  آرنج در   

دهان دانشكده ي دندانپزشكي دانـشگاه علـوم پزشـكي          

  . ر گرفتشيراز مورد معاينه قرا

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  پريودنتيت شديد هر دو فك بيمار): ب(     چهره ي بيمار از روبه رو):الف (1نگاره ي 

 



 1386، پاييز  سهه ي ، شمارهشتمدوره ي                                           مجله دندانپزشكي دانشگاه علوم پزشكي شيراز

 85

بــا بيمــار  ســاكن بنــدرعباس و پــدر و مــادر ،وي

. دارنـد ) پسر عمو، دختر عمـو     (خانوادگييكديگر نسبت   

نداشـته و   ويژه  ر وي، در دوران بارداري هيچ مشكل        ماد

مقرر، يعني پايان نه ماهگي با وضعيت زايمـان         به هنگام   

هنگـام تولـد، وزن     بـه   كـه   زاده،  طبيعي فرزنـد خـود را       

قد و دور سـر     ي  كودك دو كيلو و دويست گرم و اندازه         

  .بيمار طبيعي گزارش شده است

مـادر و   چه  پدر و   چه   خانواده،   ياز اعضا يك  هيچ  

يــا ويــژه سيــستميك بــه نــاراحتي ســه خــواهر ديگــر، 

  . نبوده و نيستنددچار ناهنجاري دنداني و پوستي 

در شرح حال گرفتـه شـده از بيمـار و مـادر وي،              

بيمار در سن هجده ماهگي بـا دردهـاي شـديد سـمت             

تحت عمل جراحي قـرار     ،  غاسهال و استفرا  ،  راست شكم 

قي را در آن    گرفته و تشخيص عفونـت پـرده هـاي صـفا          

در سن سـه سـالگي       ،سپسزمان، براي بيمار داده اند و       

در  كـه  ،شـده دچـار  كراتودرماي نوك انگشتان دست  به  

 پاها را گرفتـار    ،سپسپوست دست ها و     ، همه ي    آنپي  

 ،پوســتيآســيب هــاي درمــان بــراي  كــه ،كــرده اســت

هـا   آسـيب ولـي   . داروهاي موضعي تجويز مي شده است     

 ،آرنج و زانوهـا را نيـز     افزايش سن، با  و  پيشرفت  پيوسته  

در تكامل و رويش دندان هـاي       بيمار   .گرفتار كرده است  

ش دنـدان هـاي     ي ـ ولـي بـا رو     ،نداشـته دشواري   ،شيري

 كـه   ، التهاب شديد لثه و پريودونتيت آغـاز شـده         ،مييدا

منجـر  مـي  ي هـاي دا   از دنـدان  شماري  به از دست دادن     

فتـادن آنهـا     ولي زمان لق شدن دندان ها و ا        ،شده است 

  .بيمار و مادر وي نيستبه ياد 

ــستين بيمــار در  ــداننخ هــاي  مراجعــه، تنهــا دن

مولر فـك بـالا   نخستين  پرمولر و دومينسانترال، لترال،   

و  نخـستين  وسـمت  در هر دو سمت و كـانين هـاي دو     

در . راست فك پايين را داشـته اسـت        دومين مولر سمت  

  الم بـه نظـر      س ـ ،دنـدان بـود، لثـه      بـي  كه   ،نواحي از ريج  

نـواحي داراي دنـدان بـه       پيرامون  التهاب    ولي ،رسيد مي

مانـده  برجا  هيچيك از دندان هاي     . شدت ديده مي شد   

از لحاظ رنگ، اندازه، شـكل و وجـود         باليني  در معاينات   

 مـولر  هـاي   دنـدان  ،پوسيدگي مـشكلي نداشـتند و تنهـا       

ين و سانترال چپ بـالا      يپا و فك بالا سمت راست    نخست

داشـت،  مي   كه بيمار اظهار     ، داشت 3 و 2ي  جه  لقي در 

به علت لقي شـديد دنـدان مـولر         خوراك،   جويدنهنگام  

نـاراحتي و گـاهي خـونريزي از        ، بـه    فك پـايين  نخست  

 زمـاني  ترتيب از ولي ،شود ميدچار  سالكوس لثه   ي   ناحيه

   .آگاهي نداشتها،  لقي دندان

به رعايت بهداشت    بيمار بهداشت، وضعيت لحاظ از

ان و دندان اهميت داده و روزي سه بار مـسواك زدن   ده

  . شده استيادآور را 

نماي پانوراميك، تخريب منتشر استخوان      ي پايهبر

دنـدان هـاي    (Hanging in air)آلوئولار و معلـق بـودن   

 ،سـمت راسـت و نيـز    در  فك بـالا و پـايين      نخستمولر  

بـالا و از دسـت رفـتن     فـك   چـپ   دندان سانترال سمت    

فك پايين در سمت چـپ ديـده      نخست  مولر   دندان هاي 

پريودونتيت شديد  ي   كه اين نما نشان دهنده       ،مي شود 

  .)2ي  نگاره( استدر بيمار 

مـشخص و بـه شـكل       مرز  هاي كراتوتيك با     پلاك

  به رنگ سفيد نقره اي متمايـل بـه         پسورياز يآسيب ها 

خاكستري بر روي آرنج، زانو و كف دست و پاها، پوسـت         

 بـه   ،نواحيبرخي   كه در    ، ديده مي شد   سر، كمر و شكم   

شيارهاي عميق، دردناك و گاهي خـون چكـان تبـديل           

، ي باليني   در معاينه  ،همچنين ).4 و   3ي   نگاره(شود   مي

هـاي   ناخنپهناي  شيارها و فرورفتگي هاي كم عمق در        

و تغييرات آتروفيـك در بـستر نـاخن هـا بـه             دست و پا    

  .)5نگاره ي (چشم مي خورد 
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 فك بالا و نخستهاي مولر  تخريب منتشر استخوان آلوئول و معلق بودن دنداني دهنده   كه نشان، عكس پانوراميك بيمار:2نگاره ي 

  .ست دندان سانترال در سمت چپ بالا،پايين در سمت راست و نيز

  

 

  
  

مشخص و مرز  پلاك هاي كراتوتيك با ):الف (3نگاره ي 

 كه ، رنگ سفيد نقره اي بهآسيب هاي پسوريازبه شكل 

  .استنمايانگر هيپركراتوز كف پاهاي بيمار 

آسيب  مشخص و به شكل مرز پلاك هاي كراتوتيك با ):ب(  

 كه نمايانگر هيپركراتوز ، به رنگ سفيد نقره ايهاي پسورياز

  .استهاي بيمار  كف دست

  

  

  
  

 پلاك هاي كراتوتيك با مرز مشخص و به ):الف (4نگاره ي 

يب هاي پسورياز به رنگ سفيد نقره اي متمايل به شكل آس

  خاكستري بر روي زانوهاي بيمار

 پلاك هاي كراتوتيك با مرز مشخص و به شكل آسيب هاي ):ب(  

  پسورياز به رنگ سفيد متمايل به خاكستري بر روي آرنج بيمار
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 شيارها و فرورفتگي هاي كم عمق در ):الف (5نگاره ي 

ها به همراه تغييرات  انگشتان دست ناخن هاي پهناي

  آتروفيك در بستر ناخن ها

ناخن پاها و پهناي  شيارها و فرورفتگي هاي كم عمق در ):ب(  

  تغييرات آتروفيك در بستر اين ناخن ها در بيمار

  

  

، )U/A ( تجزيـه ي ادرار    هـاي آزمايش  براي بيمار   

عامـل  و  ) CRP(اندازه گيري پروتئين هاي فعال سرمي       

، كلسترول و تـري     )LFT(كبد  كاركرد  ،  )RF(سمي  رماتي

خـون  ي ، نيتـروژن اوره  )TG  وChol(گليـسيريد سـرم   

)BUN(    قند ناشتا ،)FBS(    هـاي   ، سرعت رسوب گلبـول

هاي قرمـز و     و شمارش كامل گلبول   ) ESR(قرمز خون   

همـه ي    كـه نتـايج      ،درخواست شد ) CBC(سفيد خون   

 ـ، ESRجز ه بود، بآزمايش ها در دامنه ي طبيعي       ه كه ب

دو /  ميلـي متـر    80يـك سـاعت،     /  ميلي متر  50صورت  

اندازه ي   كه اين ميزان نسبت به       ،گزارش گرديده ساعت  

 ميلـي   20حداكثر تا   زنان  كه براي   آزمايش،  اين  طبيعي  

طبيعي گزارش  اندازه ي   گزارش مي شود، بيشتر از      متر  

 كه مي توان اين نتيجه را بـه وضـعيت التهـابي             ،گرديده

  . تدر پيوند دانسه در زمان انجام آزمايش شديد لث

  بـه بخـش    درمان پريودونتيت ي  ه  يارابراي  بيمار  

شوند  كشيده لق هاي دندان كه ،لثه ارجاع داده شد    درمان

لثه قرار گيرند،    زير جرمگيري عمل ها تحت  دندانديگر  و  

نظــر بخــش زيـر  پوســتي وي، ، آســيب هـاي  همچنـين 

 .ز درمان مي شـود    پوست بيمارستان شهيد فقيهي شيرا    

  . قرار دارد) Follow-up( پيگيري تحتبيمار هم اكنون، 

  

  بحث 

اتــوزوم ناهنجــاري ، يــك رولفــ -ســندرم پــاپيلون

، 1924در سـال     پـاپيلون و لفـور       .اسـت كمياب  مغلوب  

در را   هايپركراتوز كف دست و پـا و پريودونتيـت شـديد          

  مـي را درگيـر     يهـاي شـيري و دا      كه دندان  ،اين بيماران 

  .)2( كردندم اصلي اين سندرم عنوان ي علاازكند،  يم

، )Crossner(، كراســـنر )Lundgren(گرن دلونـــ

ــوتمن  ــي ، )Twetman(تــ ــ، )Darouti(داروتــ افر قــ

)Ghaffer(   زهران ،)Zahran( ،مـي  هف)Fahmy( ،  اينـالوز

)Inaloz(، ــارمن ــال ) Harman( ه ــاي از س ــا 1930ه  ت

شخيص سـندرم  از بيماران با ت  شماري  ، با بررسي    2001

همه ي  كه در    ،كردند هايي فراهم     گزارش رولف -پاپيلون

پريودونتيت  دست و پا و    كف م هايپركراتوز يعلا بيماران،

ميانگين . مي ديده مي شد  يهاي شيري و دا    شديد دندان 

  . )14 و 13، 12، 11، 10( بود سال 5/14 تا 3 ميان بيماران سني

 ي بـــاره در،1988در ســـال ) Nazzaro(نـــازارو 

بيمار بـا سـندرم     خانوادگي پدران و مادران چهار      نسبت  

 پـدر و مـادر هـر چهـار     كـه  ،كـرد بررسي   رولف -پاپيلون

، دختـر عمـو   (نزديـك   خـانوادگي   بيمار بـا هـم نـسبت        

  .)15( داشته اند) پسرعمو يا دختر خاله، پسرخاله

چهـار مـورد از     ،  1995در سـال    ) Hatlab(هاتلب  

كه گزارش كرد،   اردني  ي  اين سندرم را در يك خانواده       

 5/4سني دامنه ي  ن در   ابيمار. داراي هشت فرزند بودند   

بيمـاران بـا هـم      پـدر و مـادر      . سال قرار داشـتند    12تا  

ايـن  بـه    ولي هيچيك    ،نزديك داشتند خانوادگي  نسبت  

منطقـي  بررسـي، پيونـدي     در اين   . نبودنددچار  سندرم  

  شدت تظاهرات پوستي و تغييرات فصلي مشاهده ميان 
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  .)16( شد

، 2003در سال  )Maha Almuneef( آلمونيف ماها

 را بيـان كـرده     عرب    و ساله 10 يگزارش موردي از پسر   

بنـا بـه    . اسـت كـرده    مراجعـه  تـب  ي پيشينه با كه است،

 40هنگـام مراجعـه تـب       بـه   گزارش نامبرده، اين پـسر،      

م حيـاتي   ي ـ علا ي همـه   ولـي  ،داشته گراد سانتيي   درجه

 هاي، آزمايش   در اين بيمار  . ه است بودطبيعي  ديگر وي   

، )CBC(شمارش كامل گلبول هاي سفيد و قرمز خـون          

، شرح  )Urinalysis(، تجزيه ي ادرار     )LFT(كاركرد كبد   

 طبيعـي  ،نيـز ) Coagulation Profile(وضعيت انعقادي 

ي شـكم   بـالا  راسـت  سـمت  ي ناحيـه  در درد از بيمار. بود

 چهار  اي ده توده عمل آم ه  كه در سونوگرافي ب    ،شاكي بود 

، اسـكن .تـي .سـي  در. ديده شددر اين ناحيه   متري   ميلي

كبدي به ابعاد   ي   آبسه شد، وجود فراهم  كه از اين ناحيه     

ي وسـيله   ه  ب ـداً  گرديـد، كـه بع ـ    سانتي متر تاييـد      6×6

بيرون آورده  از مايع را     ميلي ليتر    100اولتراسونوگرافي،  

ييـد  تااسـتاف اورئـوس     بـاكتري   وجـود   ،  از كشت و پس   

كراتودرمـاي منتـشر در كـف       ، مانند   ميعلاديگر  . گرديد

دست، پا، زانو و آرنج و پريودونتيت شديد در اين بيمـار            

  . )3(  شده استگزارش بيماران همانند ديگر

بـر روي   بررسـي   ،  2003در سال   ) Ullbro(اولبرو  

را انجـام    رولف ـ - بيمار با تـشخيص سـندرم پـاپيلون        17

م پوسـتي و پريودونتـال      ي ـعلاآنهـا   همه ي    كه در    ،داده

افـزايش شـدت    ميان  منطقي  پيوندي   وي. مي شد ديده  

درگيري تظاهرات پوسـتي در كـف پـا نـسبت بـه كـف               

شـدت  پيونـدي معنـادار ميـان        ولـي    ،دست پيـدا كـرد    

  . )17(نكرد درگيري پوست و پريودونتال پيدا 

) Shahbaz Janhua(  شهباز جـانوا 2004 در سال

 با تظاهرات هـايپركراتوز شـديد    ساله15اي از پسر بچه    

هاي سفيد و ضـخيم بـه        پوست دست و پا و وجود پلاك      

 بر روي كـشكك زانـو و آرنـج          پسوريازهاي   آسيبشكل  

همـه ي   از دست دادن    وي پيشينيه ي     كه   ،ياد مي كند  

سالگي و لقي و پريودونتيت      سه سن هاي شيري در   دندان

كـه در   گونه اي،   شديد در سن هشت سالگي را داده، به         

دندان هـاي بيمـار از دسـت      ، همه ي    سن پانزده سالگي  

 كـاركرد   ماننـد بيمـار    هـاي    آزمايش همه ي    .رفته است 

ــد  ــل   (LFT)كب ــين ك ــي روب ، )Total bilirubin(، بيل

و شــمارش ) Alkaline Phosphatase(فـسفاتاز قليــايي  

بوده طبيعي   (CBC)كامل گلبولهاي سفيد و قرمز خون       

  .)1( است

ي با پسر پيوند  در  ،  2005در سال   ) Pilger( پيلجر

  كــه بــهرولفــ -ســاله بــا تــشخيص ســندرم پــاپيلون 14

  نئــــــوپلازي فلــــــس دار ســــــطحي چــــــشمي  

)ocular surface squamous neoplasia (   و يـا سـرطان

بـوده، گزارشـي   دچـار  نيـز   (Carcinoma in situ) درجا

  . )18( كرده استفراهم 

 ـ             دن با توجه به نقـش اساسـي دنـدان هـا در جوي

و اهميت وجود   خوراك و بيان درست واژه ها از يك سو          

آنهــا در نگاهــداري بافــت هــاي محــيط دهــان و حفــظ 

ديگر، قطعاً از دسـت     سوي  از  چهره  يكپارچگي و زيبايي    

ــدان ــا آن دادن دن ــواني،   ه ــنين نوج ــم در س ــري ه اث

بيماران مبـتلا بـه ايـن سـندرم         ي  در روحيه   ناشايست  

 به دليل تغييـر وضـعيت       ،داين افرا .  خواهد گذاشت  برجا

ناشـي از افتـادن دنـدان هـا، معمـولاً نـسبت بـه               چهره  

و بـا توجـه بـه    شرم كرده همسن و سالان خود احساس     

خويش و به علت تـرس      ي  از وضعيت چهره    خرسندي  نا

كـه بـه نمايـان شـدن بـي          سخن گفـتن،    از خنديدن و    

بـه دليـل مـورد      ي،  مي گـردد و گـاه     منجر  دنداني آنان   

نوجوانان همـسن  پي در پي از سوي     رفتن  قرار گ پرسش  

بـه  دليـل از دسـت دادن دنـدان هـا،        بـاره ي    خويش در 

بـه دوري از  به ويژه   گرديده و   دچار  روحي  ناراحتي هاي   

را گيـري   گرديـده و گوشـه      ناچـار   افراد  ديگر  دوستان و   

ايـن  زودتـر  تشخيص هر چـه  بنابراين، . كننداختيار مي   

هـاي موضـعي     اناجراي طـرح درم ـ   سرانجام،  بيماري و   

ها براي اين     نگاهداري هر چه بيشتر دندان     برايمناسب  

  . از اهميت ويژه برخوردار است،مبتلايان

بوده و دندانپزشكان   كمياب  اين سندرم    ،كه از آنجا 

 با موارد اين بيماري يا اصولاً برخوردي نداشـته و يـا آن            

ديده انـد، بنـابراين،      از اين بيماري را      ، شماري اندك  كه

 گـردد، در    روبـه رو  نچه دندانپزشك با ايـن بيمـاري        چنا
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، ماننـد  عوامـل ديگـر  علت كم دنداني بيمـار را بـه    آغاز،  

  پيونــد تكــاملي هــاي  ناهنجــاريعوامــل هورمــوني و يــا 

ايـن  نـدادن  بـا توجـه بـه تـشخيص        بنابراين،  دهد و    مي

 بيـشتر  كـه    ،طرح درمـاني مربوطـه را     سرانجام،  سندرم،  

بالا از ي  شده  گفته   بنا به دلايل     اوقات براي اين بيماران   

   .برخوردار است، ارايه نخواهد دادويژه اهميت 

گـزارش مـوارد ايـن     ،با توجه بـه ايـن توضـيحات    

 كـه بـه     ، ويژه برخوردار بوده   ياز جايگاه كمياب  سندرم  

در  .گرديده است بيان  ، گزارش اين مورد     ياد شده دلايل  

نـي   يع ،گزارش، وجود شاخص هاي اصـلي بيمـاري       اين  

هايپركراتوز كف دست و پا ،پريودونتيت شديد، تخريـب         

اســتخوان آلوئــولار، تغييــرات آتروفيــك نــاخن، نــسبت 

پوسـتي و   هـاي    آغـاز آسـيب   ، سن   خانوادگي پدر و مادر   

ــار   ــن بيم ــت در اي ــري پريودونتي ــشتر درگي ــد بي   همانن

در اين بيمـار،    ولي  ،  بوده است پيشين  هاي موارد    گزارش

  ايپركراتوز كف دسـت هـا و پاهـا،    هافزون بر آسيب هاي  

  

 مـشاهده   ،سر، شكم و كمر نيز    ي  پوست ناحيه    درگيري

ــد ــزارش،گردي ــه در گ ــاي ك ــوارد  ه ــه آن  م ــشين ب   پي

ي در ايـن بيمـار آبـسه        در ضمن،   . اشاره اي نشده است   

  . نشد  ديده،كبدي نيز

  

  تيجه گيرين

ي ارايـه    ،بـودن ايـن سـندرم     كميـاب   به  با توجه   

 توجه  قابل براي دندانپزشكان    ،درمسنگزارش موارد اين    

و زود   تـشخيص    ،گرديدبيان  گونه كه    همانمي باشد و    

كه همگي از   ،  درمان مربوطه مي تواند به بيماران     ي   ارايه

چـه درمـان    .  كمكي شـايان كنـد     هستندگروه نوجوانان   

پايـان،  هـا و در   حفظ هر چه بيشتر دنـدان     بهنگام براي   

هـاي از    دنـدان  ينيجايگزبراي  ساخت دندان مصنوعي    

دست رفته، قطعاً در حفظ روحيه، بازگردانـدن شـادابي          

اثـري بـه    به بيمار و بالا بردن اعتماد به نفس مبتلايـان           

  .خواهد داشتسزا 

****** 
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A Case Report: Papillon- Lefevre Syndrome in a-12-year Old Girl  
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Papillon- Lefevre Syndrome (PLS) is a rare, autosomal recessive disease with no 

known etiological factor, which reveals loss of function mutations affecting both the alleles 

of the cathepsin- C gene. The disease is characterized by palmo-plantar keratoderma and 

early juvenile periodontitis affecting both primary and permanent teeth. Due to the severe 

alveolar bone loss both in deciduous as well as permanent dentitions, teeth are exfoliated 

within two or three years after eruptions. By the age of 15 or 16, patients are usually 

edentulous except for the third molars. These teeth are also lost a few yeas after they erupt.  

No treatment has been shown to be effective for keeping teeth. Prognosis for 

prevention of teeth loss is hopeless. Available treatment plans such as stabilization of the 

alveolar bone height improve the prognosis for a lifetime of complete denture use. 

In this article, a- 12- year old girl living in Bandar Abbas who has been referred to 

Oral Medicine Department of Shiraz Dental School for further evaluation, diagnosis and 

proper treatment plan is reported. 

Key words: Papillon- Lefever syndrome, Palmo plantar hyperkeratosis, early periodontitis. 
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