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 چكيده
 و با هيپركراتوز كف دست وپا، التهاب بافت رسد  ميسندرم پاپيلون يك بيماري نادر بوده و به صورت اتوزومال مغلوب به ارث

در مبتلايان به . شود  مي سالگي درصورت عدم درمان مشخص4-5دان واز بين رفتن دندان ها زودتر از موعد در سن اطراف دن
تشخيص سريع و فوري براي اقدام . دهد  مياين سندرم بيماري با اين سندرم خود را با پيشرفت به سمت آبسه چركي كبد نشان

مورد . تواند باعث عوارض برگشت ناپذير و مرگ گردد  ميد هنگام و درمانعاجل بسيار ضروري است چرا كه تاخير در تشخيص زو
 ساله بودند كه به عنوان تب بدون كانون بررسي شدند و با آبسه چركي كبد تحت عمل جراحي 14 و 12گزارش دو برادر 

در نتيجه بلافاصله پس . زگرديدقرارگرفتند، در نهايت با توجه به علايم و بررسي هاي انجام شده به تشخيص سندرم پاپيلون محر
هدف ازگزارش اين دو مورد . از تشخيص اقدامات مناسب درماني صورت گرفت و بيماران با حال عمومي خوب مرخص شدند

باشد، كه تشخيص زود هنگام و درمان   ميبيمار توجه به بيماران مراجعه كننده با تب مدت دار همراه با ضايعات پوستي و دنداني
  .تواند ازعوارض هاي بعدي جلوگيري كند  ميمناسب
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  مقدمه
 توســط 1928اولــين بــار در ســال  1(PLS)ســندم پــاپيلون

 باشـد   مي ارثيبسيار نادر،    اين بيماري    .پاپيلون لفور توصيف شد   
ان بـه هيپركراتـوز   تـو   مياز علايم و نشانه هاي اين بيماري  ). 1(

هـاي   كف دست و پـا، تخريـب زود هنگـام پريودنـشيوم دنـدان             
شيري و دايمي و آبسه كبدي اشاره نمود همچنين در تشخيص           

بايد فرم هاي مادرزادي هيپركراتوز كـف دسـت و           PLSافتراقي  
مهـم تـرين اقـدام بـراي ايـن          ). 2-4( پا مورد توجه قرار گيرنـد     

تــوان از   مــياي درمــان نيــزبيمــاران مراقبــت از آن هاســت بــر
محافظـت  و سالسيليك اسيد جهت     هاي نرم كننده    آمولوسيون  

پوست از هيپركراتـوز دسـت و پـا و رتينوييـد خـوراكي جهـت                
  ).6،5( درمان كراتوز و پريودنتيت استفاده نمود

ــا مشخــصات ذيــل بــه ) بــرادر(دو بيمــار : گــزارش مــورد ب
 .نمودندبيمارستان مراجعه 

 كـه بـا تـب     بـود كيلوگرم 20وزن  بايالهس12پسربيماراول 
شديد سه هفته اي همراه با لرز، تعريـق شـبانه و بـي اشـتهايي                

 مراجعـه كــرده بــود و جهـت فعاليــت هــاي روزمـره و حــضور   

بـه علـت درد      وي اخيراً سابقه بستري        .درمدرسه مشكل داشت  
بدون انتشار،   قسمت فوقاني شكم همراه با درد مبهم، متناوب و        

از  وي حـاكي  شرح حال   . بدون زردي را داشت   و اسهال   استفراغ  
   سـال قبـل كيـست كبـد و        4عمل جراحي بـا تـشخيص        بار دو
تـب   درمعاينـه  .داشـت   سال بعد بـا تـشخيص كيـست ريـه    2 

قرمزي منتشر    تورم و  ،يلاغر  همراه با  درجه سانتيگراد  40يبالا
 ي خود را از دسـت داده بـود  دندانها  تعداد زيادي از و  داشت لثه

پا با انتـشار بـه       هيپركراتوزاريتماتو منتشركف دست و   ). 1شكل(
  پلاكهاي متعدد روي آرنج و      همراه با  )2شكل  (پا   پشت دست و  

لبه دنده قابل لمـس      متر زير  سانتي 2كبد حساس و     .زانو داشت 
 . نرمـال بـود    وي اما علائـم حيـاتي     ،و طحال غير قابل لمس بود     

CBC،  كـشت خـون، ادرار و      و  عملكرد كبـد نرمـال       بيوشيمي و
سـونوگرافي و سـي تـي        . داشت ESR =134و   مدفوع منفي بود  

 سـانتيمتر  6 در 6اسكن با كنتراست يك توده آبـسه بـه انـدازه        
درناژ شد كـه  آبسه  سونوگرافي با راهنماي ).3شكل(گزارش شد

 اسـتافيلوكوك   مـايع  سي سي مايع غليظ و زرد خارج شد          100
  مقـاوم بـه    وانكومايـسين و  حساس بـه كلوگزاسـيلين و   اورئوس

تست آنتي بادي براي آميب وكيست هـداتيك         .پني سيلين بود  
 بودن آبـسه كبـدي دركودكـان و        با توجه به نادر    .منفي بود نيز  

 بـا اسـاتيد     اورهضـايعات پوسـتي و مـش       ازدست دادن دنـدانها و    
اقـدامات    محقـق شـد و   PLSمتخصص پوست شـد، تـشخيص  

  ليـه كامـل آبـسه بـه مـدت          بعـد از تخ    درماني مناسب شـروع و    
داروي   هفته درمان خـوراكي انجـام و   2 هفته درمان تزريقي و    4

كراتوليتيك براي ضايعات پوستي تجـويز شـد كـه پـس از ايـن        
پيگيـري شـد و      اقدامات بيمار با حال عمومي خـوب مـرخص و         

                                                 
1- Papillon lefevre syndrome 

. مشكلات دنـداني نيـز بـه دندانپزشـك ارجـاع شـد            رفع  جهت  
نيز را  T كاهش لنفوسيت    ،اماركره CDبررسي ايمنولوژي سلول    

  . دانشان د
 كه با هيپركراتوزكـف دسـت و  بود ساله اي  14پسربيماردوم  

 سالگي و تب مدت     12دست دادن دندانها در      از  سالگي و  4پا از 
تشخيص آبـسه كبـدي تحـت     يكسال قبل با دار بدون كانون در

. بـستري شـد   در مراجعه به بيمارستانقرارگرفته بوددرناژ عمل 
 ،بـود   مـي  عودهاي مكـرر تـورم لثـه هـا         ازوي حاكي    شرح حال 

پا كـه     متوجه افزايش ضخامت پوست كف دست و        بيمار والدين
 زانـو و   ضايعات بـه آرنـج و      . شده بودند  نيز التهاب بوده     با همراه

، مو و ناخن    بقيه پوست   بود در حالي كه    آشيل هم كشيده شده   
 .خمـي بـود   ز مخاط دهان نرمال ولي لثه ها متـورم و        . سالم بود 

   در سـونوگرافي و   ه و   آزمايشات خون وگرافي سـينه نرمـال بـود        
داشت وجود لوب راست كبد  سي تي اسكن ناحيه هيپودانس در

 PLSباتوجه به تشخيص  ).4شكل( كه مربوط به آبسه قبلي بود 
اين بيمار هم به تشخيص سندرم پاپيلون با درمـان           در برادرش، 

 مادر پدر و .شدي پيگيري پيگيري دندانپزشك ضايعات پوستي و
خواهر  4برادر و 5 دخترخاله هستند، درخانواده پسرخاله و  بيمار

  . مشكل خاصي نداشتندديگر اعضاي خانوادههستند كه 

  بحث و نتيجه گيري
 بوده و شيوع آن يك در يك ميليـون   نادربسياراين بيماري   

 رسـد،   مـي  به صورت اتوزوم مغلوب به ارث      و. گزارش شده است  
و بـه نـژاد     ). 1(   سالگي است   1-4 سن   كودكان، در وع آن در  شر

و تفـاوت بـارزي      يا منطقه جغرافيايي خاص محدود نمي گـردد       
اين بيماري با هيپركراتوز كف دست       .بين دو جنس وجود ندارد    

شود و از     مي  كه معمولاً بين سال اول و چهارم زندگي ظاهر         پا و
 يـم مـشخص   دست دادن زود هنگـام دنـدان هـاي شـيري و دا            

به طوري كه تخريب سريع پريودنشيوم موجب افتـادن          شود مي
). 1-4 (شود  مي  سالگي 5 تا   4همه دندان هاي شيري در حدود       

 .شود  مي سالگي شروع  1-4  بين سن   معمول به طور  هيپركراتوز
شارپ ممكن است به صـورت فوكـال ديـده           و پلاكهاي اريتماتو 

گـاهي   مـي كنـد،    درگيرپا را  تمام كف دست و    اما معمولاً  شود،
اغلـب بـه علـت       .شـود   مي پا ديده  درگيري وسيع پشت دست و    

 ).1( آيـد   مـي  پـا بـوي شـديد بوجـود        تعريق زياد كف دسـت و     
سـرانجام   شود،  مي پلاكهاي پسوريازي فرم روي آرنج وزانو ديده      

). 2-4(شـود   بـدتر    خم ها دردنـاك و    ززمستان   ممكن است در  
   كــه در  شــديد اســت،پريودنتيــت PLS دومــين عارضــه مهــم

 باعث ازدسـت دادن دنـدانها      و   شود    مي سالگي شروع  3-4 سن
رود   مي بين اما بزودي از  رشد كرده   دندانها بطورنرمال    .دگرد مي
علـت اصـلي     .سالگي دندان ندارند   14سن   در بيماران معمولاً  و

رود كه سيستم   ميپريودنتيت نوجوانان ناشناخته است اما گمان
 ).7،8( ورود باكتري به سمنتوم دندان باشد      ي و ايمني غيرطبيع 

ــه در  ــاي راجعـ ــت هـ ــت،   عفونـ ــايع اسـ ــاران شـ ــن بيمـ   ايـ
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  پريودنتيت :1شكل

  

  
  آبسه كبد: 3شكل

  
  هيپركراتوز دست ها :2شكل 

  
  

  
  آبسه كبد تخليه شده :4شكل

  
  

 شـوند،   مي مختلف ظاهر  بيماران با عفونت خفيف و     ازدرصد  17
 عفونتهـاي كـشنده مثـل آبـسه هـاي متفـاوت        نيـز  گاهگاهيو  

 PLS علامـت مـاژور    دواولبيمار). 9( شكمي گزارش شده است
بـه   پريودنتيت شديد فعال وكراتوز دست وپا داشت،       وي   .داشت

عفونت هاي راجعه پوست درچند      شرح حال از   بيمار   علاوه مادر 
 آبـسه كبـدي ممكـن اسـت در         .داد  مـي  ماه اول زنـدگي بيمـار     

بـا آبـسه عفـوني     بيمار 16 يك مطالعه از   در يده شود، بيماران د 
آبـسه چركـي    .بودنـد  PLS به صورت رترواسـپكتيو    بيمار 2كبد،

 .بـاكتري پـاتوژن ازطريـق خـون اسـت          به علـت انتـشار       معمولاً
 اغلب آبـسه منفـرد ديـده        است، شايعترين جرم استاف اورئوس   

د آبسه كبد ممكن است نتيجه تزريق عفونت ازخود كب         .شود مي
طـول التهـاب     بـاكتريمي در   ).9-12( باشـد  يا ارگانهاي مجـاور   

ــي    ــر طبيعــي پل ــا كموتاكــسي غي ــال همــراه ب وســيع پريودنت
ايـن دوفـاكتور     .شناخته شده است   PLS دربيماران مورفونوكلئر

دربيمارما  .كند  مياحتمالي درپيشرفت به سوي آبسه كبد كمك
سـپس   به خون و   استاف اورئوس منبع ورود    التهاب لثه احتمالاً  

اختلال ايمنولوژي متفاوت دراين بيمـاران شـرح        . آبسه كبد بود  
 شود،  ميبيماران ديده  درلنفوسيت محيطي T،كاهش داده شده 

 مـا بـه طـور      چه بيمار  اگر .)13 ( شد هظملاحما هم    كه دربيمار 
بوسيله لكوسيت پلـي مـورف     نرمال توليد راديكال سوپراكسيداز   

نقـص   .شرح داده شـده اسـت      PLS ناين نقص دربيمارا  ،  داشت
كموتاكسي لكوسيت پلـي مـورف كـه بـه طـور معمـول درايـن                

 نحـوه تـشخيص   .دربيمارمـا تـست نـشد    بيماران گزارش شـده،   
اخيـراً  . باشـد   مـي  قطعي بيماري علائم بيماري و بيوپسي پوست      

آنهـا   مراقبـت از   PLS گفته شده مهمترين اقدام بـراي بيمـاران       
  جهـت محافظـت از      هاي نرم كننده   وناستفاده ازآمولوسي . است

اوره اضـافه    پـا، سالـسيليك اسـيد و       دست و  پوست هيپركراتوز 
 ممكن است كمك كننده باشـد، رتينوئيـد خـوراكي           ده به آن  ش

 و  ).6،5( پريودنتيت دراين بيمـاران اسـت      و اصلي كراتوز درمان  
 ،حداكثر رشد دندان شروع شـود     زمان   با رتينوئيد در  درمان   اگر

كنتـرل پريودنتيـت در ايـن بيمـاران         . ت مفيدتر باشد  ممكن اس 
 بـراي پريودنتيـت و     درمان مـوثر   اطلاع از  و   ،بودهمعمولاً سخت   

 تميـز  درمان آنتي بيـوتيكي و     دندان اوليه تركيبي از    مراقبت از 
اينكـه   عـلاوه بـر    ).8( مرتـب اسـت    نگه داشتن دندانها به طـور     

 ان اوليـه كمـك    نگهـداري دنـد    بهبود پريودنتيت و   رتينوئيد در 
مـورد درمـان     اما موفق نـشده پاسـخ مطـرح شـده در           كند، مي
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اسـتفاده ازآنتـي بيوتيـك       ).6( محافظت ازدندان دائـم را بدهـد      
  و چـه زمـاني   كه  اين  پروفيلاكسي مطالعه نشده، و انديكاسيون      

 د محـدودي از    تعدا  زيرا كه    .چگونه مصرف شود مشخص نيست    
بـه   استفاده ازآنتي بيوتيك     ،دشون  مي بيماران به آبسه كبد مبتلا    

 به مطالعه درسـطح وسـيع      نياز پروفيلاكسي مشكل است و   طور  
كـه دادن   در حال حاضر اين برداشت وجود دارد        ). 13( باشد مي

نگهـداري   در  شده و  نآنتي بيوتيك در فاز حاد پريودنتيت آزمو      
آبـسه چركـي كبـد       از بـاكتريمي و    داشـته و   مثبـت    دندان اثـر  
وقتـي بيمـاران بـا تـب بـدون كـانون        ).3،4( كنـد   مي محافظت
 شوند  براي ريسك آبـسه كبـد بايـد ارزيـابي شـوند               مي مواجهه

)14،10،9.(  
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