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Dr. Victor Hernandez-Bautista,** Dr. Renato Berron-Pérez***
RESUMEN

La conexion entre hiperqueratosis palmo-plantar y enfermedad periodontal severa fue primero
reportada en 1924 por Papillon y Lefévre. El sindrome Papillon-Lefévre (SPL) esta descrito como la
asociacién de hiperqueratosis palmar y plantar con precoz enfermedad periodontal que resulta en la
exfoliacién de denticion primaria y permanente. Los dos principales componentes de este sindrome
pueden ocurrir como entidades diferentes. La quimiotaxis de neutrdfilos periféricos y la migracién
espontanea estan deprimidos en todos los pacientes de SPL. El decremento de la quimiotaxis de
neutroéfilos periféricos sugiere fuertemente que los neutréfilos pueden actuar como uno de los mas
importantes determinantes en la patogénesis de la destruccion periodontal. Un incremento en
linfocitos CD29 y células NK y disminucion en linfocitos CD45RA, son importantes para explicar
activacion de linfocitos B y en la patogénesis de este sindrome. La combinacion de terapia retinoide
y tratamiento periodontal mejoran las condiciones dermatoldgicas y periodontales.

Palabras clave: Sindrome de Papillén-Lefévre, hiperqueratosis palmo-plantar, enfermedad
periodontal.

ABSTRACT

The connection between palmar plantar hyperkeratosis and severe periodontal disease was first
reported in 1924 by Papillon and Lefevre. Papillon-Lefevre syndrome (PLS) is described as the
association of palmar-plantar hyperkeratosis with precocious periodontal disease which results in
exfoliation of primary and permanent dentitions. Periodontitis resulting from Papillon-Lefévre
syndrome has been known to cause early loss of primary dentition with subsequent involvement of
the permanent dentition. The 2 major components of this syndrome (PLS) can also occur as distinct
entities. The peripheral blood neutrophil chemotaxis and spontaneous migration were depressed in
all patients with Papillon-Leféevre syndrome. The decreased chemotaxis of peripheral blood
neutrophils strongly suggests that the neutrophils may act as one of the important key determinants in
the pathogenesis of severe periodontal destruction in patients with PLS. An increase in the CD29
lymphocytes and NK cells and a decrease in CD45RA lymphocytes. These findings are important to
explain B lymphocyte activation and the pathogenesis of the PLS. The combination of retinoid
therapy and periodontal treatment improved the dermatologic and periodontal conditions.

Key words: Papillon-Lefévre syndrome, palmar-plantar hyperkeratosis, periodontal disease.

INTRODUCCION

Es una enfermedad rara, autosémica recesiva y/o auto-
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La enfermedad es infrecuente y se limita a casos de es-
tudio. No tiene predisposicion por sexo. Se ha asociado
a consanguinidad en la tercera parte de los pacientes
con sindrome de Papillon-Lefévre (SPL).2

MANIFESTACIONES CLINICAS

La presentacion clinica es variable, se presenta desde
los tres meses de edad. En algunos casos se encuentra
severa queratosis palmo-plantar y en otros casos inicio
temprano de periodontitis.262

Las dos patologias (periodontitis y afectacién palmo-
plantar) pueden presentarse como entidades separadas
inicialmente y posteriormente presentarse ambas enti-
dades.®

No se ha encontrado correlacion entre la severidad
de la afectacién de piel y periodontal. Pero si entre las
variaciones estacionales, la severidad de las lesiones
empeora durante el invierno.*

Keratosis palmo-plantar severa: Engrosamiento
del estrato corneo de la piel en las palmas y plantas con
prurito. Esta condicién aparece después del nacimiento
y se caracteriza por enrojecimiento y descamacion de
las palmas y plantas seguido de agrietamiento de la piel
y formacion de fisuras profundas dolorosas que afectan
principalmente las plantas. Existe una demarcacion en-
tre la piel afectada por hiperqueratosis y la piel normal.
También puede presentarse en rodillas, codos y mufe-
cas, el dorso de las articulaciones interfalangicas de los
dedos de las manos, el tendén de Aquiles, area lateral
del maléolo interno y externo, parpados, mejillas, comi-
sura labial y espalda.*5#®

Periodontitis: Se caracteriza por infecciones recu-
rrentes de la boca y abscesos dentales con fuerte hali-
tosis. Los pacientes presentan tempranamente agran-
damiento, ulceracion, eritema y sangrado de las encias,
con supuracion y pérdida prematura de los dientes. Fre-
cuentemente los dientes primarios se pierden a la edad
de 3.5-4 afnos y la pérdida de los dientes permanentes
se presenta entre 13-14 afos.>' La bacteremia de los
tejidos periodontales y la afectacion de la respuesta in-
mune incrementa el riesgo de los abscesos hepéaticos
piégenos en los pacientes con SPL.2°

Infecciones pidgenas recurrentes: Se encuentran
incrementadas a nivel de piel y otros érganos, que son
mas severas en la infancia (otitis media) y que tienden a
afectar 6érganos internos, que pueden llevar a la muerte
por drenaje espontaneo de abscesos hepaticos, pulmo-
nares, renales y de la cavidad abdominal. En la adoles-
cencia las infecciones son moderadas y generalmente
se presentan en la piel. En la edad adulta el curso de la
enfermedad es variable.2®

Otras manifestaciones clinicas: Sudoracion excesi-
va, crecimiento de vello fino y areas pigmentadas en las
zonas afectadas, calcificaciones de la falx cerebri en la
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duramadre, asi como otras areas del cerebro, aracno-
dactilia, acro-ostedlisis, retardo de la maduracion esque-
lética, osteoporosis, aracnodactilia y retardo mental.2®

ETIOLOGIA: Desconocida
Genético: Se ha asociado con el gen 11q y mutacio-
nes en los Cr 12 y 17 que producen la citoqueratina.>'s

PATOGENESIS

La capacidad buffer de la saliva fue significativamente
menor en los pacientes con SPL. El nivel de peroxidasa
fue significativamente menor en los pacientes con SPL.
Ademas se encontré afectacién de la secrecién de agua
y alteracion en la funcion de la glandula salival.™

La disminucidn de la quimiotaxis de neutréfilos peri-
féricos, alta expresion de HLA-DR y CD 11b en leucoci-
tos periféricos son utiles para explicar la patogénesis de
SPL.™16

Al valorar la quimiotaxis de neutrofilos utilizando sue-
ro activado con zimozan (ZAS), se encontr6 disminu-
cion de quimiotaxis y migracion espontanea en los neu-
tréfilos periféricos. Esto sugiere fuertemente que los
neutréfilos pueden actuar como una causa importante
en la patogénesis de la severa destruccion periodontal
en pacientes con SPL. Los neutroéfilos presentan reduc-
cion del contenido de mieloperoxidasa.”'®

La fagocitosis, opsonizacién y produccion de radica-
les superoxidos contra S. aureus esta afectada.'?1622

Un factor disregulador afecta la transicion de las cé-
lulas T nativas a células T de Memoria y el incremento
de moléculas de expresion como CD2, LFA-1, CD29 y
CD45R0, pueden ser las responsables de la patogéne-
sis de la enfermedad.”®

Disminucion de los linfocitos T. Un factor desregula-
dor afecta la transicion de las células T nativas a célu-
las T de Memoria y el incremento de moléculas de ex-
presion como CD2, LFA-1, CD29 y CD45RO0, pueden
ser las responsables de la patogénesis de la enferme-
dad.”?2 Firatti y col; encontraron incremento de CD29
en los linfocitos y células NK'y disminucion de linfocitos
CD45RA. 813

DIAGNOSTICO

El diagndstico es eminentemente clinico.
Radiol6gicamente: Las radiografias intra-oral muestran
una marcada pérdida 6sea de la regién mandibular con
formacion de bolsas en posicién vertical. La profundi-
dad de las bolsas varia ampliamente en diferentes
areas en diferentes casos y esta mas avanzada en la
regién anterior con pérdida del hueso alveolar. La textu-
ra y densidad del hueso alveolar parece ser normal en
algunos casos'""1®



172 Inmunologfa Pedidtricas

Jiménez-Cérdoba | y cols. Sindrome de Papillon-Lefévre

Vol. 8, Nim. 6 « Noviembre-Diciembre 1999

Examen microscépico de las areas de dientes y en-
cias presenta una inflamacion cronica del tejido gingival,
que presenta infiltracion de células gigantes, destruccion
de las capas epiteliales y degeneracioén de las fibras pe-
riodontales. Los dientes descalcificados, libres de caries,
muestran agregacion de linfocitos en la pulpa y no des-
truccién de odontoblastos, pero si resorcion del cemento
principalmente en la parte media y apical de la raiz.'"®

Agentes microbianos que se ha encontrado mas fre-
cuentemente en la denticion primaria: Eikenella corro-
dens, Fusobacterium nucleatum, Porphyromonas gingi-
valis, Precotella intermediay en la denticion permanente:
Bacteroides gracilis, E. corrodens y F. nucleatum. Acti-
nomyces actinomycetemcomitans se ha encontrado en
todos los grupos de edades. Se han encontrado anticuer-
pos IgG especifica para Actinomyces actinomycetemco-
mitans.'#18.23

Biopsia de piel: paraqueratosis, acantosis e infiltrado
inflamatorio liquenoide.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Esta patologia debe diferenciarse de acatalasia, hipo-
fosfatasia, periodontitis juvenil, histiocitosis X, agranulo-
citosis, neutropenia ciclica, Sd. Chediak-Higashi, mal
de Maleda, sindrome de hiperqueratosis palmo-plantar
y mucosa oral, ictiosis congénita, hiperqueratosis de
Unna-Thost, Sd. Haim Munk.®®

TRATAMIENTO

La terapia con emolientes y agentes queratoliticos ayu-
da temporalmente a mejorar los sintomas cutaneos.®

Se ha propuesto que el tratamiento involucra el uso
de antibioticos, extraccion de la denticion primaria y un
periodo de edentulismo ha mostrado ser efectivo para
mantener la denticién primaria.®

El uso de retinoides por via sistémica tiene un efecto fa-
vorable en las lesiones cutaneas, pero no en las condicio-
nes periodontales y no se han observado complicaciones
severas Yy/o efectos colaterales con su uso continuo. 9242

Acitretina 0.5 mg/kg/d, cuidados de higiene oral con-
ducen a mejorar las condiciones dermatologicas y pe-
riodontoldgicas.?®

A. actinomycetemcomitans fue resistente a minocicli-
nay eritromicina.?®

Amoxicilina mas acido clavulanico ha demostrado bue-
nos resultados en las infecciones piégenas recurren-
tes.®2¢ |a rehabilitacion con implantes oseointegrados
ayuda a mejorar la calidad de vida en estos pacientes.252

CONCLUSION Y RESUMEN

Esta patologia es muy rara, la presentacion clinica es
variable, se presenta desde los tres meses de edad. En

algunos casos se encuentra severa queratosis palmo-
plantar y en otros inicio temprano de periodontitis.2¢26
Engrosamiento del estrato cérneo de la piel en las pal-
mas y plantas con prurito. Periodontitis: Se caracteriza
por infecciones recurrentes de la boca y abscesos den-
tales con fuerte halitosis. Frecuentemente los dientes
primarios se pierden a la edad de 3.5-4 afios y la pérdi-
da de los dientes permanentes se presenta entre 13-14
afos.5'* Etiologia: Desconocida a nivel genético: se ha
asociado con el gen 11q y mutaciones enlos Cr12y 17
que producen la citoqueratina.®'®

La disminucidn de la quimiotaxis de neutréfilos peri-
féricos, alta expresion de HLA-DR y CD 11b en leucoci-
tos periféricos son Utiles para explicar la patogénesis de
SPL. Un factor desregulador afecta la transicién de las
células T nativas a células T de Memoria y el incremen-
to de moléculas de expresién como CD2, LFA-1, CD29
y CD45RO, pueden ser las responsables de la patogé-
nesis de la enfermedad.”?

El tratamiento involucra el uso de antibidticos, ex-
traccion de la denticién primaria y un periodo de edentu-
lismo ha mostrado ser efectivo para mantener la denti-
cion primaria.®® La terapia con emolientes y agentes
queratoliticos ayuda temporalmente a mejorar los sinto-
mas cutaneos.®

El uso de retinoides por via sistémica tiene un efecto fa-
vorable en las lesiones cutaneas, pero no en las condicio-
nes periodontales y no se han observado complicaciones
severas y/o efectos colaterales con su uso continuo. 9242

Acitretina 0.5 mg/kg/d, cuidados de higiene oral con-
ducen a mejorar las condiciones dermatologicas y pe-
riodontoldgicas.?® La rehabilitacion con implantes oseo-
integrados ayuda a mejorar la calidad de vida en estos
pacientes.2%%
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