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Papillon-Lefévre y periodontitis. Reporte de 2 casos

Tatiana Margarita Ortega Arrieta*

RESUMEN

El sindrome de Papillon-Lefévre es un trastorno autosémico rece-
sivo que se caracteriza por presentar hiperqueratosis en la palma
de las manos y planta de los pies. Una de las manifestaciones de
la enfermedad se asocia a la destrucciéon periodontal que afecta
ambas denticiones, llevando a la pérdida de los dientes a edades
muy tempranas. En este estudio se reportan los hallazgos clinicos
antes y después del manejo periodontal de dos pacientes con este
padecimiento.

Palabras clave: Papillon-Lefévre, sindrome de Papillon-Lefévre,
periodontitis y Papillon-Lefévre, enfermedad periodontal y Papillon-
Lefévre.

INTRODUCCION

El sindrome de Papillon-Lefévre (SPL) descrito
en 1924! es un sindrome poco comudn con una fre-
cuencia de 1 a 4 casos por millon. En la region del
Evora del estado de Sinaloa, México su incidencia
podria variar, ya que este trastorno autosémico
recesivo con 33% de historia de consanguinidad en
los pacientes de esta region también demuestra con
frecuencia que no hay relacién genética entre los
padres o una conexién familiar.?2 E1 SPL se caracte-
riza por una hiperqueratosis palmar y plantar que
se desarrolla entre los 2 y 4 afnos de edad. Una de
las manifestaciones de la enfermedad se asocia a la
destruccién periodontal que provoca pérdida prema-
tura tanto de dientes deciduos como permanentes,
consecuentemente afecta a nifios y adolescentes de
manera localizada o generalizada; los sitios afecta-
dos tienden a presentar una pérdida ésea rapida
y una marcada inflamacién gingival con pérdida
dental acorde al orden de erupcién.? Los pacientes
con SPL tienen genes especificos asociados a esta
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ABSTRACT

The Papillon-Lefevre syndrome is an autosomal recessive disorder
characterized by hyperkeratosis at palms and soles. Periodontally it
affects both dentitions, leading to the loss of teeth in at early age. In
this presentation the periodontal management of two patients with
that condition is reported.

Key words: Papillon-Lefévre syndrome, periodontitis and Papillon-
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enfermedad como el gen 11q14 enzima catepsina C
(CTSC) que esta activa en la piel y tejido gingival
y se asume que es el factor etioldgico principal de
esta enfermedad. Esta enzima tiene un efecto en la
respuesta inmunolégica que predispone la pérdida
de tejido, la catepsina C activa la serina proteasa
proteolitica de los neutréfilos, sin esta activacién
se altera la respuesta inmunolégica del huésped
provocando infecciones y acumulaciéon de infiltrado
inflamatorio en los sitios de infeccién ocasionando
exacerbacién de la destruccion del tejido local, lo que
dificulta el control de las lesiones periodontales una
vez establecidas.? Clinicamente podria sugerirse
que las alteraciones periodontales en el SPL son el
resultado de infecciones oportunistas facilitadas por
alteraciones genéticas.

La microbiota subgingival en el SPL es diversa, a
los patdgenos periodontales cominmente asociados a
la periodontitis agresiva y a la crdonica se les agregan
patbgenos oportunistas, siendo los microorganismos
que con mayor frecuencia observan: Aggregatibac-
ter actinomycetemcomitans, Prevotella intermedia,
Eikenella corrodens, Campylobacter, Capnocytopha-
ga sputigena, Porphyromonas endodontalis, Tanne-
rella forsythia y varias especies de estreptococos.? El
control microbiano ha arrojado resultados con una
buena respuesta en el manejo de la periodontitis
en pacientes con SPL.% Investigaciones proponen
que la pérdida de la funcién de la catepsina C y su
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inactividad pueden causar una desregularizacion en
la localizacién de los leucocitos polimorfonucleares
(PMN), dando como resultado un tejido inflamado
y una severa destruccion del tejido. Los neutroéfilos
en particular parecen mostrar anormalidades en su
superficie celular que provocan una deficiencia en su
capacidad de adhesién, lo que pudiera incrementar
la presencia de patégenos periodontales putativos y
oportunistas.*” Diversos autores han estudiado los
mecanismos de defensa del huésped en pacientes con
SPL y han reportado que los linfocitos responden
de manera negativa a las bacterias antes mencio-
nadas, aumentando la susceptibilidad a infecciones
y reduciendo la capacidad de transformacién de los
linfocitos. Por otra parte, examinaron la funcién de
los neutréfilos y concluyeron que una combinacién
entre el neutroéfilo defectuoso y la reducida capaci-
dad de transformacién de los linfoblastos pueden
ser los responsables de las manifestaciones clinicas
del SPL, por lo tanto la funcién de las células inmu-
nes juega un papel decisivo en el incremento de la
susceptibilidad periodontal.®” Se ha sugerido que
una alteracién en el patrén de la sintesis de kera-
tina influenciada por factores exégenos puede ser
la causante de modificar la expresién de keratina
en el epitelio de unién reduciendo su resistencia
para defenderse de ciertas bacterias periodonto-
patégenas.® Por tanto la periodontitis en el SPL
es un proceso multifactorial y se presume tiene
etiologias genéticas, bacterianas e inmunolégicas,
lo que vuelve dificil su tratamiento y diagnéstico.b
El tratamiento de periodontitis asociada a SPL es
similar al tratamiento de periodontitis agresiva. Se
ha planteado incluir raspado y alisado (quirurgico y
no quirurgico) sumando una combinacién antibiética
de amoxicilina/acido-clavulanico y metrodinazol,
aunque el grado de éxito podria variar.® También se
ha considerado como modalidad terapéutica la ex-
traccién de los dientes afectados periodontalmente,
protegiendo de esta manera el periodonto del diente
recién erupcionado, aun cuando los beneficios son
controversiales, puesto que el edentulismo pudiera
favorecer a largo plazo una mejor salud periodontal
incluso si la higiene del paciente no fuera éptima.?
Otras modalidades terapéuticas implican el uso de
retinoides orales que son analogos de la vitamina
A, pues se ha descubierto que son efectivos en el
tratamiento de varias condiciones dermatologicas
y al parecer tienen beneficios en las condiciones
periodontales, aunque éstos son controversiales.!?
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PACIENTES Y PROCEDIMIENTOS

Caso clinico |

Paciente masculino de 12 afios de edad que llegd
remitido a consulta odontolégica por presentar una
inflamacién gingival severa asociada a enfermedad
periodontal. Al interrogatorio el paciente refirié ha-
ber sido diagnosticado con el sindrome de Papillon-
Lefévre en la unidad de salud donde es atendido
periddicamente por un dermatélogo desde la edad de
siete afnos; clinicamente las manifestaciones derma-
tolégicas son leves, en el examen intraoral se observd
inflamacién gingival severa, sangrado al sondeo,
exudado purulento, movilidad dental generalizada,
halitosis y pérdida de insercién mayor de 5 mm,
presencia de placa dentobacteriana y un cuidado
periodontal deficiente. Las radiografias revelaron
pérdida dsea significativa en los primeros molares
superiores e inferiores, incisivos centrales superiores
e inferiores, de los cuales el diente #22 era el mas
afectado junto con los primeros molares (Figura 1).
Con base en la informacion recabada el diagnéstico
fue periodontitis agresiva como manifestacion de
enfermedades sistémicas.

El plan de tratamiento fue raspado y alisado ce-
rrado en los cuatro cuadrantes, extraccion del diente
#22 y terapia antimicrobiana con amoxicilina con
acido clavulanico 500 mg 1 cada 12 horas por siete
dias y enjuagues de clorhexidina 0.12% tres veces
al dia por 15 dias, ademas de instrucciones respecto
a técnicas de cepillado. El paciente fue revalorado
al cabo de ocho dias pudiéndose apreciar un cambio
significativo e importante en la textura, color y
consistencia de la encia. Desaparecid el exudado
purulento y disminuyé la movilidad dental al igual

Figura 1. Radiografia panoradmica del caso I. Masculino de 12
afnos.
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Figura 3. Paciente femenino de siete afios. Vista dorsal y pal-
mar. Cambios queratdsicos.

que la halitosis, aunque habia sangrado al sondeo en
algunos sitios, lo que orienté a decidir la repeticiéon
de raspado y alisado de los sitios comprometidos.
La revaloraciéon al mes mostré disminucién, mas
no desapariciéon completa de los parametros antes
mencionados, por lo que se decidi6 programar citas
mensuales para realizar profilaxis (en algunas
ocasiones raspados y alisados localizados), reforzar
técnicas de cepillado con el fin de tener un control del
proceso inflamatorio y de los demds signos clinicos
encontrados. Al afio de control se indicé la extraccién
de los dientes con mayor compromiso de pérdida 6sea
y se realiz6 una placa parcial removible en ambas
arcadas (Figura 2).

En este caso fue posible confirmar que la enfer-
medad periodontal como manifestacion de enferme-
dades sistémicas va a estar siempre activa (tomando
en cuenta todas las medidas recomendadas por
previas investigaciones), que hay periodos que po-
drian llamarse de remisién porque la sintomatologia
disminuye y que hay otros periodos de exacerba-
cion. Por otra parte se observo que la enfermedad

Figura 4. Radiografia panordmica del caso II. Femenino de sie-
te afios.

era notoria cuando el paciente dejaba de tomar los
medicamentos indicados por el dermatoélogo, en este
caso particular isotretinoina (retinoides).

Caso clinico ll

Paciente de siete afios de sexo femenino que acude
a la consulta remitida por un odontélogo general.
Clinicamente muestra hiperqueratosis en manos
(Figura 3) y en el examen intraoral presenta infla-
macién gingival severa, encia edematizada, exudado
purulento, halitosis, sangrado al sondeo, movilidad
dental grado I de los incisivos inferiores, caninos
superiores e inferiores y segundos molares superio-
res e inferiores con pérdida de insercion mayor de
5 mm y ligera presencia de placa dentobacteriana.
Las radiografias revelaron denticién mixta y pérdida
6sea leve (Figura 4).

La madre de la paciente refirié que la nifia cuenta
con un diagnostico dermatolégico definitivo, aunque
con base en los signos es manejada como portadora
de SPL. Su historial odontolégico consiste en varias
limpiezas y un «recorte de encia». Se diagnosticé pe-
riodontitis agresiva como manifestaciéon a enferme-
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dades sistémicas posiblemente asociada al SPL. Se
siguié el mismo esquema de manejo que en el caso I.

El examen a una semana mostrd desaparicién
de la inflamacidn gingival, del exudado purulento y
la halitosis; sin embargo, en un examen a las cua-
tro semanas se apreciaron abscesos en la zona de
incisivos inferiores, lo que requirid repetir raspado
y alisado en ambas arcadas, ademas del drene de
los abscesos y manejo con metronidazol suspension
125 mg/5 mL cada 12 horas por cinco dias, mejo-
rando el cuadro. Al igual que en el caso I se realizé
mensualmente una profilaxis a manera de terapia
de mantenimiento. En el noveno mes se observé au-
mento de movilidad en caninos y segundos molares
temporales inferiores grado III y la paciente referia
molestias para la masticacion, por lo que se tomaron
radiografias periapicales que revelaron la ausencia
de hueso alveolar alrededor de éstos y por lo tanto se
indic6 su extraccidn, pero la paciente no acepté las
extracciones. Al mes siguiente la paciente regresé
con zonas edéntulas de algunos de los dientes afec-
tados y aquejada por abscesos en la zona de canino
superior derecho temporal, al igual que en incisi-
vos inferiores permanentes con las caracteristicas
clinicas y radiograficas que aparecen en la figura 5
A, By C, sugiriéndose la extraccion de los dientes
involucrados. A la negativa de extraccion por parte
de la paciente sé6lo se drenaron los abscesos junto con
raspado y alisado y prescripcion de metrodinazol. Al
cabo de ocho dias ya no habia absceso pero persistia
la movilidad grado III y la molestia a la masticacion.

La figura 5D muestra la condicién clinica un
afio y cuatro meses posterior al inicio del contacto
con la paciente, observandose un cambio moderado,
persisten los hallazgos de destrucciéon ésea avan-
zada, movilidad dental en algunos sitos y pérdida
prematura de la denticién temporal y permanente.

Discusion

La periodontitis agresiva como manifestacion de
enfermedades sistémicas asociadas al sindrome de
Papillon-Lefévre destruye de manera progresiva el
periodonto. Anteriormente se creia imposible llevar
un control de la enfermedad con la extraccién de
los dientes tanto deciduos como permanentes como
Unica opcion, teniendo en cuenta que el paciente
no acude de manera oportuna a una revision, sino
cuando la enfermedad se encuentra en una etapa
avanzada. En la actualidad se esta intentando el
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manejo periodontal de este padecimiento con agen-
tes antimicrobianos, retardando de esta manera la
pérdida prematura de la denticidon tanto temporal
como permanente junto con tratamiento de raspado
y alisado y extracciones dentales cuando sea nece-
sario. En los casos tratados hubo mejoras, pero con
recidivas de intensidad y grado diversos. En la valo-
raciéon de estos dos casos clinicos fue posible cavilar
sobre la importancia de un tratamiento paralelo con
retinoides para disminuir los signos y sintomas y con
ello la pérdida prematura de la denticién temporal
y permanente. Cabe mencionar que en virtud de

Figura 5. Caso Il. (femenino siete afios). A. Absceso en la
zona anterior arcada superior. B y C. Radiografias que mues-
tran cambios 6seos. D. Aspecto clinico. Un afio y cuatro meses
después.
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que la enfermedad se presenta desde edades muy
tempranas, es probable que la colaboracién del pa-
ciente para el control de placa no sea suficiente y
por lo tanto las bacterias no sean eliminadas en su
totalidad. En este tipo de casos la alteracién genética
demarca el punto clave de la presencia de este tipo
de periodontitis.

CONCLUSIONES

Para lograr una disminucién significativa de las
alteraciones orales en los pacientes que sufren SLP
es trascendente la atencién periodontal mecanica y
farmacoldgica aunada a una constante terapia de
mantenimiento.

Con el fin de obtener una mejor respuesta de los
tejidos peilodontales, el tratamiento paralelo con
retinoides orales parece ser crucial.
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