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RESUME

Ce cas concerne une jeune fille agée de 3 ans qui présente un syndrome de Papillon-Lefévre et dont le dia-
gnostic est basé sur les données cliniques. Elle présentait des hyperkératoses plantaires dés la premiere
consultation avec une parodontite sévere et des dents mobiles ; les Iésions palmaires ne sont apparues que
quelques mois apres la premiére consultation.

Le traitement initial a comporté la réalisation d’un traitement parodontal avec extractions des dents non conser-
vables, puis la réalisation d’une prothese dentaire pédiatrique. (Med Buccale Chir Buccale 2009 ; 15: 189-
194).
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SUMMARY

A 3-year-old female presented with plantar skin lesions, tooth mobility, and advanced periodontitis. The palmars
kin lesions are visible few month after first visit. Based on clinical findings, the cases were diagnosed with PLS. The
initial treatment included treatment parodontal, avulsed the teeth mobile and to do a pediatric prosthetic. (Med
Buccale Chir Buccale 2009 ; 15: 189-194).
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Le syndrome de Papillon-Lefévre (SPL) est une
maladie héréditaire autosomique récessive, rare,
caractérisée par I’apparition vers I’dge de deux
a trois ans d’une kératodermie palmoplantaire
érythématosquameuse. La kératodermie palmo-
plantaire est une hyperkératose psoriasiforme,
caractérisé par un épaississement de la peau de
la paume des mains et/ou de la plante des pieds
qui peut déborder sur la face dorsale des mains
et des pieds. Des lésions psoriasiformes des
membres peuvent étre observées 1319,

Cette kératodermie s’associe deés la premiére
enfance, a une parodontite sévere avec alvéolyse
et chute prématurée des dents temporaires ; dans
la deuxieme enfance, ce phénomeéne se reproduit
avec une chute précoce des dents définitives. Le
SPL s’accompagne dans la moitié des cas d’'une
susceptibilité aux infections (furonculose, abces
cutanés, hidrosadénites suppurées) 4.

Ce rapport décrit, aprés une bréve revue de la
littérature, un cas dont le diagnostic et la prise
en charge ont été réalisées par un médecin den-
tiste.

OBSERVATION CLINIQUE

L’enfant AD, &gée de 3 ans et demi, de sexe fémi-
nin, sans antécédents médico-chirurgicaux, s’est
présentée en consultation accompagnée de ses
parents pour des douleurs en rapport avec des
dents tres mobiles et pour la perte précoce de ses
dents temporaires.

Les parents de la patiente qui étaient des cousins
du premier degré rapportaient qu’il n’y avait aucun
cas similaire dans la famille.

’examen clinique a montré une hyperkératose plan-
taire, mais la paume des mains avait un aspect nor-
mal ; la mere signalait qu’elle avait observé la méme
lésion sur la paume des mains 2 mois auparavant
mais les Iésions avaient disparu spontanément
(Fig. 1 et 2). Pendant le traitement, I’hyperkératose
sur la paume des mains est réapparue (Fig. 3 et 4).
’examen endobuccal a montré une perte préma-
turée des dents temporaires, une inflammation gin-
givale sévere et généralisée, des récessions et des
mobilités sur les dents résiduelles, signe de des-
truction parodontale sévere (Fig. 5 et 6).

L’examen radiographique (Fig. 7) a montré I'exis-
tence d’une lyse trés marquée de I’'os alvéolaire
autour des dents résiduelles.

Un bilan complémentaire biologique comprenant la
numération de la formule sanguine, un bilan bio-
chimique ainsi qu’une radiographie du crane étaient
sans particularités.

Le diagnostic du SPL a été posé a partir des signes
cliniques et radiographiques.

Le traitement a consisté dans un premier temps en
I'instruction et I'enseignement a I'enfant des moyens
et méthodes nécessaire pour I'hygiene bucco-den-
taire, un détartrage et un surfacage radiculaire avant
de procéder a I'extraction des dents non conser-
vables.

Dans un deuxieme temps on a procédé a la réali-
sation d’une prothése amovible afin de rétablir I'es-
thétique et les fonctions de mastication et de
déglutition (Fig. 8 a 11).

Figure 1 : Hyperkératose plantaire.
Plantar hyperkeratosis.



Syndrome de Papillon-Lefévre : a propos d’un cas

Figure 2 : Absence de Iésion sur les mains.
Hands without lesions.
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Figure 3-4 : Apparition d’une hyperkératose palmaire 2 mois plus tard.
Appatrition of a palmar hyperkeratosis two months later.

Figure 5-6 : Inflammation gingivale sévéere avec présence des récessions gingivales et perte précoce des dents tem-
poraires.
Severe gingival inflammation with gingival recession and early loss of decidual teeth.
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[
Figure 7 : Radiographie panoramique montrant une résorption importante de I'os alvéolaire des dents temporaires.
Panoramic radiography showing an important resorption of the alveolar bone of eht decidual teeth.

Figure 9 : Essayage de la prothése en bouche.

Figure 8 : Empreinte secondaire réalisée avec un porte- Test of the prothesis in the mouth.

empreinte individuel et du polusufine.
Secundary imprint with an individual imprint holder and
polusufine.

Figure 10 : Prothése en bouche. Figure 11 : Sourire de I’enfant avec la prothése.
Prothesis in the mouth. Smile of the child with the prothesis.
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DISCUSSION

Ce type de kératose palmoplantaire a été décrit
pour la premiére fois en 1924 par deux dermato-
logues francais Papillon et Lefévre. Il s’agit d’'une
affection génotypique rare dont I'incidence est de
1 a 4 cas par million. Le SPL associe constam-
ment des signes constants dermatologiques et
dentaires 2. || est caractérisé par une hyperké-
ratose palmo-plantaire diffuse et érythémateuse.
La kératodermie de type papillon-Lefevre est net-
tement limitée par une bande de couleur rouge ;
elle évolue par poussées et s’accompagne de
rémissions partielles, quelquefois presque totales.
Les lésions plantaires tendent a étre plus sévéres
que les lésions palmaires ¥. Les manifestations
apparaissant entre la 1° et la 4° année de la vie ¥ ;
vers I’dge de deux ans pour le cas rapporté. Les
manifestations buccodentaires se caractérisent,
aprés une éruption normale des dents tempo-
raires, par I’apparition d’une inflammation gingi-
vale qui s’accompagne d’une lyse de I'os
alvéolaire, aboutissant a une exfoliation des dents
temporaires vers 'age de 4 a 5 ans, apres la gen-
cive retrouve un aspect normal. Les mémes
signes réapparaissent avec I’éruption des dents
permanentes qui subissent la méme évolution
que les dents temporaires l'l. Comme pour plu-
sieurs cas décrits dans la littérature le diagnostic
a été posé sur les signes cliniques Bl

Sur le plan génétique, la transmission est auto-
somique récessive et une consanguinité paren-
tale est frequemment retrouvée. Il n’y a pas de
prédilection selon le sexe. Le géne responsable
du SPL qui a été localisé en 11g914/921, code
pour la cathepsine C. Le SPL résulte d’'une muta-
tion du gene codant pour cette protéine donnant
une suppression totale de son activité [8l. Cette
protéine joue un role essentiel dans I’établisse-
ment et le maintien de I’organisation structurale
de I'épithélium des extrémités (paumes, plantes),
de méme que dans I'intégrité des propriétés
immunologiques des tissus de soutien des
dents 811, Concernant le cas présenté dans ce
travail et apres avis du généticien et du dermato-
logue, les signes cliniques et dermatologiques
sont tellement évocateurs du syndrome que
I’étude génétique n’a pas été réalisée.

Ce syndrome s’accompagne dans la moitié des
cas d’une susceptibilité aux infections cutanées
(furonculose, abcés cutanés) et d’une hidrosa-
dénite suppurée 5121, Ces infections peuvent
étre expliquées par un état d’immunodépres-
sion lié a des anomalies du chimiotactisme et
de la phagocytose et de I’adhérence des poly-
nucléaires.

Le diagnostic différentiel comprend la maladie de
Haim-Munk qui présente les mémes signes cli-
niques dentaires et dermatologiques. Cependant,
les Iésions cutanées sont plus séveéres alors que
les Iésions dentaires sont de moindre degré que
dans le SPL.

La prise en charge des patients atteints du SPL
nécessite une approche multidisciplinaire. Les
manifestations cutanées sont généralement trai-
tées avec des rétinoides et des kératolytiques.
Les rétinoides oraux, tels que 'acitrétine, I’étré-
tinate et I'andisotretinoin auraient un effet béné-
fique pour les Iésions dentaires et cutanées. Le
cas rapporté a bénéficié d’un traitement a base
de rétinoides.

Le traitement de la parodontite agressive est pris
en charge selon un protocole classique et com-
prend 12 ;

— une phase de thérapeutique étiologique avec :
¢ |’enseignement des méthodes de brossage et
motivation pour I’lhygiéne bucco-dentaire,

e un détartrage visant a éliminer les dépots tar-
triques sus et sous-gingivaux,

e ’extraction des dents non conservables,

¢ un surfacage radiculaire consistant en I’élimi-
nation des dépdts tartriques sus et sous-gingi-
vaux résiduels, afin de réduire ’adhésion de la
flore microbienne a la surface radiculaire,

¢ |a prescription d’antiseptiques (bains de bouche
a base de chlorhexidine) et d’une antibiothérapie
(associant amoxicilline et métronidazole).

—la réévaluation

— une phase restauratrice consistant au rempla-
cement prothétique des dents absentes par une
prothese provisoire visant a restaurer I'esthétique,
la fonction et a maintenir le profil psychologique
de I’enfant ;

— une phase de thérapeutique parodontale de
soutien visant a maintenir les résultats obtenus
et a contrdler I’évolution de la maladie.
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CONCLUSION

Le SPL est une maladie systémique qui s’ac-
compagne d’une parodontite précoce et sévere.
La prise en charge de cette maladie est lourde :
est doit étre multidisciplinaire et nécessite une
étroite collaboration entre le dermatologue et le
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