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Hiperqueratosis palmo plantar
y enfermedad periodontal
severd.

Sindrome de Papillon Lefévre
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quimiotaxis

Descriptor: Sindrome de Papillon-Lefevre, Enfermedad Periodontal Severa, hiperqueratosis
palmoplantar, catepsina C, Actinobacillus actinomycetemcomitans.

Resumen

El Sindrome de Papillén-Lefévre es un sindrome raro que se
presenta en 1 a 4 por millén de nacidos vivos. Se caracteriza
por hiperqueratosis eritematosa de las palmas de las manos y
plantas de los pies, asi como severa Enfermedad Periodontal
que afecta ambas denticiones y que en la mayoria de los casos,
conduce a la pérdida total de los dientes en edades tempranas.
Se describe a un paciente de sexo femenino de 14 afos de
edad; originario del Estado de Tlaxcala, que recibié atencién
esfomatolégica en la clinica de la Especialidad en Estomato-
logia Pediétrica. La historia clinica revelé consanguinidad de
los padres. En el examen clinico presentaba hiperqueratosis
eritematosa palmoplantar, periodontoclasia, asi como severa
movilidad dental, se le diagnostico Sindrome de Papillon Le-
févre. Desafortunadamente por la etapa en la que la paciente
acudié, no fue posible salvar los érganos dentarios. Una vez
realizadas las extraccién de los érganos presentes se le
confecciono una prétesis total inmediata, la cicatrizacién del
tejido periodontal se dio de una manera normal. Después de
tres meses, una placa definitiva fue hecha y la paciente acude a
sus citas de control cada afo. La identificacién temprana del
sindrome juega un papel importante ya que se puede prolongar
por més tiempo la permanencia de los dientes en la cavidad
oral.

Introduccién

Papillén y Lefévre fueron los primeros en describir en el
ano de 1924, un sindrome raro, que se caracteriza por
hiperqueratosis (engrosamiento de la capa cérnea de
la piel), de las palmas de las manos y plantas de los
pies, asi como severa enfermedad periodontal que
afecta ambas denticiones que conducen a la pérdida

total de los dientes en edades tempranas, %781
11,12

Aunque se desconoce la etfiologia del sindrome de
Papillén Lefévre (SPL), se sabe que es una entidad que
se transmite como un rasgo autosémico recesivo” > *”,
con una frecuencia de genes de 0.001. En una tercera
parte de los casos reportados se ha comprobado la
consanguinidad de los progenitores®**”'®. Hay repor-
tes en la literatura en donde no existe consanguinidad,
y la causa es desconocida’. La prevalencia en la pobla-
cién general es de 1:4 casos por millén de nacidos vivos
y no existe preferencia por sexo o raza®.

Las manifestaciones generales patognoménicas del
SPL son la hiperqueratosis palmoplantar y periodon-
toclasia. Aproximadamente entre el primero y segundo
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The Papillon-Lefévre Syndrome is a rare syndrome that
appears in 1 to 4 per million of born alive children. It is
characterized by erythematous palmoplantar hyperke-
ratosis, and severe periodontal disease, that affects both
dentitions and lead to the total loss of the teeth in early age.
Here we described a 14 years old female patient; who was
seen in the clinic of Pediatric Dentistry. The medical history
revealed the parents consanguinity. In the clinical exam
she presented erythematuos hyperkeratosis on palm and
soils, periodontal inflammation, as well as severe dental
mobility, she was diagnosed with Papillon Lefévre
Syndrome. Unfortunately because the disease was too
severe, it was not possible to maintain the teeth. Once the
teeth were extracted, an immediate removable full denture
was made, the periodontal healing was adequate. After
three months a definitive full denture was made and the
patient was placed in a year recalled program. The early
identification of the syndrome plays an important roll,
since the permanency of the teeth can be prolonged for a
longer period in the oral cavity.

mes de vida las palmas y plantas adquieren una
apariencia rojiza y escamosa con aspecto apergami-
nado, bien delimitada hasta los rebordes y eminencias
tenares, el dorso de los dedos de las manos y pies, asi
como la piel a nivel de las articulaciones, de rodillas y
codos se ven igualmente afectados, dichas manifesta-
ciones se acentdan en el momento de presentarse la
erupcion de la denticién decidua, misma que se pierde
entre los 3 a 4 afos™, y mejoran después de la
exfoliacién dental pero vuelven ha acentuarse con la
aparicién de la denticién permanente, la cual sufre
exfoliacién prematura entre los 13y 14 afios®*. Ambas
denticiones tienen un desarrollo y denticién normal,
pero simultdneamente con las manifestaciones
generales, la encia se vuelve tumefacta con alta
susceptibilidad a la infeccién del periodonto, esto
marca el inicio de las manifestaciones orales con una
destruccién répida y progresiva del periodonto. La
encia presenta inflamacién, eritema, edema y



sangrado esponténeo, hay bolsas periodontales hasta
de mds de 6-7 mm de profundidad, puede observarse
a simple vista exudado purulento de color verdoso, se
percibe una halitosis fétida exagerada. Hay hipermo-
vilidad y migracién dental, puede haber dolor a la
masticacion.

Radiogréficamente, Hattab (1997), describe gran
destruccion del hueso del proceso alveolar, y los dientes
que aln no se pierden parecen estar “flotando en el
aire”, los dientes que todavia no erupcionan se
desarrollan normalmente dentro de sus criptas éseas,
en ocasiones puede presentarse formacién radicular
incompleta. Después de haber perdido los dientes
temporales la cavidad oral vuelve a tener un aspecto
saludable. La periodontoclasia reaparece en la den-
ticién permanente, y una vez exfoliada esta denticién el
paciente queda edéntulo con tejidos orales norma-
|e$10,]].

La etiologia de la enfermedad periodontal en
pacientes con SPL estd estrechamente relacionada a
desordenes de las células de defensa del paciente, ya
que se sefala una alteracién importante en la
quimiotaxis de los neutréfilos, pues los receptores de
estas células de defensa estdn alterados genéticamente
y son incapaces de responder a la flora oral que se vuel-
ve agresiva para los tejidos periodontales.

Actualmente se sabe que hay una mutacién o
alteracién en una enzima proteasa lisosomal llamada
Catepcina C (CTPC) que forma al gene 1114,y que se
expresa en altos niveles en una gran variedad de
células inmunes incluyendo leucocitos polimorfo-
nucleares, macréfagos y sus precursores. También se
ha demostrado la presencia de la CTPC en regiones
epiteliales o en las zonas altamente queratinizadas
como, en las plantas de los pies, palmas, rodillasy en la
encia. Todos los tejidos de origen mesodérmico y
ectodérmico se encuentran alterados; las fibras perio-
dontales tienen alteracién en la calidad de la coldgena,
debido a las mutaciones en el geny por la alteraciéon de
la Catepcina C. Se conoce que existen 25 tipos de
Catepcina C. Kleinfelder, observo también alteraciones
en el cemento en 1996, dicho hallazgo es probable
puesto que tiene que ver con la coldgena®'*".

La microflora asociada a la periodontoclasia
involucra microorganismos de la placa bacteriana sub-
gingival, en la que predominan anaerobios Gram
negativos, espiroquetas, espirilos y Actinobacillus act-
nomycetemcomit(:ms"'7'8

La histopatologia en la periodontitis del SPL,
muestra, severo infilirado inflamatorio de tejido
conectivo, pocas fibras de colédgeno y una cantidad

abundante de células plasmaticas®”®".

Varios regimenes de tratamientos han sido suge-
ridos por varios investigadores: uso sistémico de
antibiéticos o retinoides, enjuagues de clorhexidina,
regimenes de higiene oral combinados con la
extracciéon de todos los dientes deciduos antes de la
erupcion del primer diente permanente, extracciones

de dientes permanentes con severa enfermedad
periodontal, curetajes, raspados y alisados radiculares
y control de placa bacteriana. Se ha propuesto que el
éxito de los resultados de los tratamientos depende del
inicio del protocolo en una etapa temprana de la enfer-
medad, asi como del compromiso de los pacientes a
someterse a los regimenes.

El diagnostico temprano del padecimiento asi como
su tratamiento repercuten directamente en el pronds-
tico de la enfermedad.

Caso Clinico

En junio de 1998, se presentd al servicio de Estoma-
tologia Pedidtrica de la Universidad Auténoma de
Tlaxcala una paciente de sexo femenino de 14 afios de
edad a tratamiento para corregir su aspecto estético, ya
que presentaba pérdida prematura mdltiple de
6rganos dentales, aliento extremadamente fétido,
hipermovilidad, migracién dental y pésima higiene
oral.

Historia clinica: La paciente pertenece a una familia de
cinco integrantes, es producto normo evolutivo de la
tercera gesta, sana en el nacimiento y cuadro de
inmunizacién completo. En los antecedentes heredo-
familiares se revelé que habia consanguinidad de los
progenitores (primos de primera generacién), los
progenitores y hermanos del paciente no presentaban
problemas de salud general.

La madre relaté sobre la pérdida prematura de los
dientes temporales, que sucedié entre los 3.5 a 4 afios
misma que paso desapercibida al igual que las mani-
festaciones cutdneas.

La paciente acudié cuatro afios antes a la clinica de
Periodoncia de Licenciatura por movilidad dental
generalizada, alli por primera vez se le dio atencién
dental. La paciente presentaba denticién permanente
incompleta con caracteristicas similares a las de una
periodontitis juvenil; pero las manifestaciones cutdneas
ayudaron a realizar el diagnostico de Sindrome de
Papillén Lefévre. La paciente fue sometida a un pro-
grama preventivo de control de placa bacteriana y
tratamiento parodontal convencional. La falta de
informacién hacia los padres y falta de importancia del
padecimiento llevaron a que la paciente no regresara a
citas de control.

Figura 1. Condiciones orales de paciente con SPL en 1994
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Figura 2. Hiperqueratosis en rodillas

Después de cuatro afos, acudié al servicio de
Estomatologia Pediétrica, en donde se veia por primera
vez un caso as, se realizé historia clinica completa, y a
la exploracién fisica se encontraba manifiesta la hiper-
queratosis de palmas y plantas con enrojecimiento,
descamacién y aspecto apergaminado como lo des-
cribe Gorling (1978), igual que en rodillas y codos.

Figuras 3y 4.
Hiperqueratosis en palmas
de las manos y plantas de
pies con aspecto
apergaminado

En el examen de la cavidad oral, se observd
eritema, inflamacién, tumefaccién y hemorragia es-
pontdnea de la encia con migracién, extrusién e
hipermovilidad de los érganos dentarios que se
encontraban en la boca; ya habia perdida de varios
érganos dentales; se realizé sondeo y se encontraron
bolsas parodontales con una profundidad de mas de
6mm en todos los dientes, exudado purulento de color
verdoso y olor fétido exagerado. La paciente ya no
podia comer, por las parodontopatias manifestadas y
dolor a la masticacién.
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Figura 6. Arcada inferior se aprecia el exudado purulento
y el desplazamiento dental

Se tomo estudio radiogréfico, y se observo pérdida
exagerada del hueso alveolar, los dientes ain presentes
se observan como “flotantes en aire” como lo describe
Hattab. Desarrollo normal dentro de sus criptas de los
dientes no erupcionados.

Figura 7. Aspectos radiogrdficos de SPL

Con todas las manifestaciones patognoménicas sin
conocer el diagnéstico previo los signos y sintomas
manifiestos guiaron hacia el diagnéstico de Hiperque-
ratosis palmoplantar y periodontoclasia, conocido
como Sindrome de Papilléon Lefévre. Se mandaron
estudios de laboratorio y revelaron cifras normales
referentes a las células de defensa.

Cultivos e histologia

Durante la examinacién intraoral se tomaron muestras
para realizar cultivos bacterianos con la ayuda de un
Quimico Farmacobiélogo con la finalidad de aislar mi-
croorganismos y saber cudles eran los que abundaban
en la periodontitis tan severa, las muestras se tomaron
con puntas de papel estériles y se cultivaron en agar
sangre y agar gelosa con los métodos convencionales
para aerobios y anaerobios, y el reporte fue presencia
de anaerobios gram negativos, y actinomices actino-



mycetemcomitans, espiroquetas y espirilos; algunos
tipos de estreptococos como S. Mutans S. Fecalis, y
candida Albicans.

Después de haber realizado la extraccion de los
6rganos dentarios, se mandé a histopatologia una
muestra y se reporté gran cantidad de infiltrado
inflamatorio de tejido conectivo, células de defensa
como leucocitos, neutréfilos, células de defensa y
macréfagos.

Tratamiento estomatolégico

La literatura propone, en los casos en los que todavia
estdn presentes los dientes en la cavidad oral, progra-
mas rigurosos de higiene, como técnicas de cepillado,
dentifricos con bactericidas y bacteriostéticos por
ejemplo el uso de clorhexidina al 0.02%, raspados y
alisados radiculares, y/o cirugia periodontal, anibiéti-
coterapia por via sistémica con amoxacilina y metro-
nidazol™®".

Por la etapa en la que se encontraba la periodon-
toclasia en la paciente en el momento de captarla
nuevamente no se pudieron salvar los érganos den-
tarios; el tratamiento alternativo fue la extraccién de los
dientes que quedaban en la cavidad oral, de forma tal
que la paciente quedo edéntula con tejidos sanos y
recibié prétesistotal alos 14 afos.

Figura 9. Cavidad oral después de las extracciones

Discusién: EL SPL es un sindrome raro que por sus
caracteristicas iniciales puede confundirse con Perio-
dontitis Juvenil, el descubrimiento.

Conclusiones

El Sindrome de Papillén Lefévre tiene caracteristicas
patognémonicas, que no se pueden dejar pasar por
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alto, sobre todo las manifestaciones de cavidad oral; en
estos pacientes la deteccién temprana del pade-
cimiento puede ayudar a conservar por tiempo
prolongado los érganos dentarios. Por otra parte
cuando la deteccién se hace en estadios avanzados de
la enfermedad, se pierde la totalidad de los dientes y el
clinico no puede hacer nada por conservarlos, y
condenando al paciente a una prétesis de por vida
como en el reporte de este caso.

Figura 10. Prétesis dental en paciente con SPL.
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