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RESUMEN

La mayoria de formas de enfermedad periodontal inflama-
toria pueden ser controladas y tratadas con éxito, sin embargo
algunos tipos de enfermedad, como ¢l sindrome de Papillon-
Lefevre (SPL), no responden bien al tratamiento. El SPL s un
desorden caracterizado por hiperqueratosis de la piel y perio-
dontitis agresiva en la infancia. La pérdida parcial o total de la
denticién representa un reto al momento de la rehabilitacion
protésica. El mangjo clinico de la periodontitis es problemiti-
co y se han propuesto diversos enfoques terapéuticos en el
intento de preservar la denticién permanente el mayor tiempo
posible. Los autores realizan una revisidn bibliogrifica del
momento actual de esta alteracidn, haciendo hincapié en el
diagnéstico y tratamiento de ¢sta enfermedad poco comin,
pero de gran relevancia clinica,

PALABRAS CLAVE: Hiperqueratosis palmo-plantar. Perio-
dontitis agresiva,

INTRODUCCION

El sindrome de Papillon-Lefévre (SPL) es un desor-
den que aparece en la infancia, caracterizado por hiper-
queratosis de la piel y el desarrollo temprano de una
infeccion periodontal agresiva, causante de la pérdida
de dientes primarios y posteriormente, permanentes. La
pérdida parcial o total de la denticidn representa un reto
al momento de la rehabilitacidn protésica, en especial
porque estas ausencias dentarias se presentan a edades
tan tempranas. El objetivo de este trabajo es presentar
las diferentes verticntes de tratamiento y valorar el
enfoque terapéutico actual de pacientes con SPL, a tra-
vés de una extensa revision bibliografica.

GENERALIDADES

El SPL e5 un desorden autosdmico recesivo, donde la
consanguinidad juega un papel importante (1), fue des-
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crito por Papillon y Lefévre en 1924, como una varia-
citn del mal de Maleda o hiperqueratosis palmo-plantar
(2). Se estima que la prevalencia del SPL es de 1-4 por
millén y que afecta a ambos sexos por igual (3). Los
nifios con SPL nacen sanos, generalmente de padres
sanos (4) y no necesariamente consanguineos (5-7); sin
embargo es frecuente el hallazgo del sindrome en her-
manos (4,5.7-11].

ETIOPATOGENIA

A pesar de las intensas investigaciones en la iltima
década, la etiologia y patogénesis del SPL permanece
desconocida (7). Recientemente se ha relacionado con
mutaciones y pérdida de funcién del gen catepsina C
{12). El SPL es genéticamente homogéneo (12) y el
locus mayor se ha rastreado al cromosoma 11ql4-q21
(13). El gen catepsina C se expresa en zonas epiteliales
comiinmente afectadas en el SPL como palmas y plan-
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tas de los pies, rodillas y encia queratinizada. Asimis-
mo, este gen se halla elevado en diversas células inmu-
noldgicas como leucocitos polimorfonucleares, macrd-
fagos y sus precursores (13). Otros autores (10,14)
sugieren que aunque existe un obvio componente here-
ditario en el SPL que induce a defectos en el sistema del
huésped, los pacientes deben tener una infeccidn con
bacterias potentes como el Actinobacilo actinomycetem-
comitans (A.a) para desarrollar el “componente perio-
dontal” del sindrome. De no ser asi, la enfermedad se
diagnosticaria como hiperqueratosis palmo-plantar.

Los pacientes con SPL presentan una flora subgin-
gival muy compleja, que incluye patégenos reconoci-
dos de la enfermedad periodontal. A pesar de que
algunos autores (15) refieren que no existe ningin
patGgeno patognomonico del SPL, la mayoria de estu-
dios microbiolégicos de pacientes con SPL coinciden
en que la presencia del A.a es esencial para el desarro-
llo de la enfermedad periodontal del sindrome
(10,11,16-18). La destruccién periodontal puede
deberse a una combinacién de factores, que incluyen:
defectos en el epitelio gingival y en la respuesta inmu-
ne del huésped, asi como el crecimiento de diversos
patdgenos periodontales (19). Por lo tanto, diversos
factores etiolégicos pueden estar implicados en el SPL
y s6lo un mayor mimero de estudios moleculares
podrin aclarar estas dudas (20).

MANIFESTACIONES DERMATOLOGICAS

Las lesiones cutineas generalmente aparecen durante
el primer afio de vida (21). La hiperqueratosis de la piel
es difusa, eritematosa y puede aparecer con o sin fisu-
ras. Se presenta en zonas de presidn, como son plantas
de los pies, palmas de las manos, rodillas, tobillos y
codos. Otros lugares involucrados incluyen pédrpados,
mejillas, comisuras labiales, zona dorsal de dedos de
pies ¥ manos, caderas, axilas y espalda (5,6,16,21). En
algunos pacientes, se ha relacionado la hiperqueratosis
del SPL con psoriasis (21). La severidad de las lesiones
varia en cada caso, inclusive en miembros de la misma
familia. Se ha observado que las lesiones atraviesan
periodos de remisidn y exacerbacidn, pero generalmen-
te es mds dolorosa y exagerada duranie el invierno
(4,5,16,20,21).

MANIFESTACIONES ORALES

Los dientes primarios erupcionan a la edad esperada
y en una secuencia normal (4). La enfermedad perio-
dontal empieza poco después de la erupcidn completa
de estos (21). Tomando en cuenta que la hiperqueratosis
aparece durante el primer afo de vida, la destruccidn
periodontal coincide con el inicio de las lesiones cutd-
neas o aparece poco después.

Las encias se inflaman, se tornan eritematosas y san-
gran fdcilmente (5). Se puede observar abundante placa
bacteriana y se forman bolsas periodontales (de 8-12
mm) que se profundizan con rapidez. Posteriormente, se
observa una pérdida de soporte dseo que se acompafia
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de un olor pestilente y exudado purulento. El examen de
la lengua, mucosa oral y nddulos linfiticos es normal
(3). Algunos nifios reportan delor severo al cepillado y a
la masticacion (4,5,11).

Los dientes deciduos presentan movilidad y exfolian
espontineamente, Hacia los 7-8 afios de edad, el nifio
estd edéntulo y la encia presenta nuevamente su aspecto
normal (5). Se han reportado casos con exfoliacidn de la
denticién decidua antes de los 5 afios de edad (6). Una
ver cdéntulos, los pacientes no muestran signos de
infeccidn oral (21). La erupcién de los dientes perma-
nentes es lemprana (4) v aparentemente normal, sin
embargo en pocos meses, el proceso de la enfermedad
se repite (5), cursando con periodos estacionarios y acti-
vos (6).

Se ha mencionado que los dientes no erupcionados
tienden a erupcionar ectépicamente (4,5) y que la fal-
ta de actividad cariogénica observada puede deberse
al poco tiempo de vida de estos dientes en boca (4),
Hacia los 13 & 14 afios, todos los dientes permanentes
han exfoliado. Un estudio reciente (21) afirma que
los signos periodontales son mds severos en la denti-
cidn decidua que en la permanente. Los autores
sugieren que este hecho puede haberse agravado por
el hecho de que a esta corta edad los padres no son
tan consclentes de la importancia de mantener una
buena higiene oral vy de tratar los signos tempranos de
la periodontitis.

Ademds de los sintomas dermatolégicos y orales, los
pacientes pueden presentar disminuidas las funciones
de los neutrdfilos, linfocitos o monocitos, asi como una
mayor sensibilidad a las infecciones (1,8,22).

DIAGNOSTICO

El diagndstico se basa en la presencia de los sintomas
concomitantes mencionados, ya que no existe ningiin
marcador especifico para la enfermedad que permita un
diagndstico definitivo (7). En relacidn a la enfermedad
periodontal, las radiografias panordmicas revelan una
pérdida dsea horizontal severa; pérdida de la limina
dura y a veces ensanchamiento del ligamento periodon-
tal {23). Los dientes parecen estar “flotando™ en los
maxilares. Generalmente no se observan reabsorciones
radiculares (4,5.20).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

En relacion a las lesiones cutdneas, el diagndstico
diferencial deberd incluir: mal de Maleda, paquioniquia
congénita, sindrome de queratosis palmo-plantar e
hiperqueratosis de la mucosa oral; entre otros (5). En
relacion a las lesiones periodontales de nifios con SPL,
el diagndstico diferencial deberd incluir: neutropenia,
neutropenia ciclica, sindrome del leucocito perezoso,
leucemia, sindrome de Chediak-Higashi, esclerodermia,
hipofosfatasia, acrodinia, sindrome de Ehlers-Danlos,
displasia fibrosa mandibular e histiocitosis X; entre
otros (14) (Figs, 1-3),
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Fig. 1. Fota intravral de un paciente afecto de neutropenia,
Obsérvese el aspecto hiperpldsico y eritematoso de la encla,
asi comeo el aplanamiento de las papilas en la zona dnero-
inferior.

Fig. 2. Recesidn gingival severa en el primer molar inferior
izquierdo (74) en un paciente con histiocitosis.

Fig. 3. Periodontitis agresiva (pre-puberal) en un paciente de
5 afios de edad sin patologia de base diagnosticada.

TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

Debido a que estos pacientes tienen una necesidad
funcional y estética desde muy temprana edad, las con-
sideraciones del plan rehabilitador deben cefiirse tanto a
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estas necesidades como al estado periodontal ¥ a la can-
tidad de dientes disponibles. Asimismo, se deben tomar
en cuenta las etapas del crecimiento y desarrollo del
paciente ya gue los tratamientos pueden ser modifica-
dos conforme a cada etapa. Las opciones protésicas
definitivas serdn evaluadas una vez conseguida la esta-
bilidad periodontal.

1. Tratamientos dentales conservadores. Se ha repor-
tado el éxito parcial de curetajes profesionales en el man-
tenimiento de la denticidn permanente en pacientes con
SPL (6). Se sugiere que el masaje de las encias ante la
estimulacién mecdnica del cepillado dental, puede mejo-
rar la inmunidad por medio de la queratinizacion del teji-
do gingival y proveer el estimulo para una adecuada im-
gacién sangufnea. Asimismo, diversos estudios (4,6,14)
reportan el uso de enjuagues de clorhexidina como parte
esencial de las medidas de higiene oral. A pesar de esto,
debido a la extraordinariamente alta susceptibilidad de
estos nifios a presentar infecciones, los tratamientos con-
servadores no son exitosos para preservar los dientes per-
manentes a largo plazo (5,7,23).

2. Tratamientos dentales radicales. Desde hace mis
de 15 afios se menciond la opcidn terapéutica radical
para nifios con SPL (24) y desde entonces varios estu-
dios (21,23,25) apoyan la existencia de un periodo
edéntulo entre ambas denticiones combinado con la
prescripcion antibiGtica como claves para el tratamiento
de la periodontitis en el SPL. Estos estudios presentan
resultados més prometedores a largo plazo.

Esta opcién consiste en la exodoncia de todos los
dientes deciduos 6 meses antes de la erupcitn de los
permanentes (21) y la colocacién de prétesis totales
después de las exodoncias. Las exodoncias tempranas
de los dientes deciduos se realizan para inhibir la flora
patégena oral, prevenir una mayor pérdida Gsea, ademds
de permitir una base s6lida para dentaduras (20).

La eliminacién de las bolsas periodontales a través
de la extraccién de los dientes erupeionados, probable-
mente evita que los patégenos se extiendan a los surcos
gingivales de los dientes adyacentes. Asimismo, puede
que el riesgo de los pacientes a la periodontitis sea redu-
cido porgue un periodo de tiempo permite ¢l desarrollo
de una respuesta inmune a los antigenos periodontales
causantes de la pérdida Gsea inicial (23). Un protocolo
de tratamiento odontoldgico a considerar para pacientes
con SPL debe ser el propuesto por Ullbro (21) (Tabla I).

3, Tratamientos farmacoldgicos. Un estudio micro-
biolGgico (16) demostrd gue los antibiGticos mds efecti-
vos para el tratamiento periodontal en nifios con SPL
son la amoxicilina + dcido clavuldnico, ceftriaxona y
eritromicina; menos efectivos la penicilina, tetraciclina
y cloramfenicol y nada efectivos, el metronidazol y
ornidazol. Se ha sugerido que el tratamiento antibidtico
logra retrasar la pérdida dental en el SPL (16).

Asimismo, se han reportado buenos resultados con el
uso de la tetraciclina como tratamiento coadyuvante a
las exodoncias de dientes temporales (4,25). Otros estu-
dios (7,17) refieren la efectividad del metronidazol
combinado con amoxicilina para el tratamiento del esta-
do periodontal en el SPL, para erradicar el A.a. Algunos
autores (9.11,26) apoyan el uso de retinoides, combina-
do con los curetajes periodontales para tratar tanto la
hiperqueratosis como la enfermedad periodontal.
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TABLA 1L

PROTOCOLO DE TRATAMIENTO DENTAL PARA
PACIENTES CON SINDROME DE PAPILLON-LEFEVRE

Deniicidn decidna

1. Instrucciones de higiene oral y profilaxis cada 3 meses

. Dientes con enfermedad periodontal avanzada: extraccidn

. Todos los dientes deben ser extraidos al menos 6 meses
antes de lz erupeidn del primer diente permanenie. Prescri-
bir antibidticos durante 2 semanas post-exodoncias. Anti-
bidticos recomendados: amoxiciling o amoxicilina + dcido
clavuldnico en dosis de 20-50 mg/kg/d o 20-40 mg/kg/d.
respectivamente, cada 8 h

fad b

Denticion permanente

| Instrucciones de higiene oral y profilaxis cada 3 meses

2. Enjuagues bucales 2 veces/dia con clorhexidina al 0.2%

3. Dientes con enfermedad periodontal moderada (pérdida
tsea < 30% de longitud radicular, bolsas periodontales < 5
mm): curetajes + profilaxis | vez/mes + tratamiento anti-
bidtico durante | mes (amoxicilina 20-50 mg/kg/d + metro-
midazol 15-35 mg/kg/d, cada 8 h

4. Dientes con enfermedad periodontal avanzada (pérdida
dsea > 30% de longitud radicular, bolsas periodontales > 6
mm): exodoncias

4. Implantologia, Los implantes proporcionarian
numerosas ventajas para pacientes jovenes con oligo-
doncia severa, incluyendo un aumento de retencidén y
estabilidad de la prétesis, asi como un bienestar psicol-
gico. Desgraciadamente, existen pocos estudios sobre la
colocacion de implantes en pacientes jévenes con SPL y
mayoritariamente son reportes de casos aislados, con lo
que el valor cientifico se ve reducido. En cualguier
caso, estudios recientes (27,28) demuestran que el trata-
miento con implantes en pacientes comprometidos
periodontalmente, se equipara al éxito observado en
pacientes sanos y en edéntulos,

A pesar de que la mayoria de estudios apoyan el
retrasar la colocacién de implantes hasta que se comple-
ta el crecimiento esqueletal, estudios recientes (29-33),
sugieren que en casos de anodoncia en nifios, se debe
considerar la colocacidn de implantes, especialmente en
mandibula. Tomando en cuenta que la infraposicién de
los implantes colocados en un paciente en pleno creci-
miento es un resultado de poca importancia en compa-
racion con ¢l efecto de manutencion Gsea que se logra,
estos aulores apoyan la colocacidn de implantes en
pacientes jovenes con SPL (28). Los estudios clinicos
sobre la colocacion de implantes v la posterior rehabili-
tacién protésica en nifios con anodoncia son prometedo-
res (33).

5. Prétesis demales. Cuando la oligodoncia se deja
sin tratamiento, los maxilares atraviesan un envejeci-
miento anatémico temprano, dando la apariencia de
senilidad del medio facial inferior (29). La mayoria de
tratamientos clinicos en nifios con SPL utilizan las pré-
tesis dentales como parte del manejo odontolégico. Las
opciones restauradores son: pritesis parciales removi-
bles de acrilico (4.6.23), prétesis completas
(4.20.21.24) y préitesis implanto-soportadas  (34).
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Tomando en cuenta ¢l pobre prondstico dental de esta
entidad, eventualmente el tratamiento de eleccidn son
las prétesis totales (5,7.16,20.21). Cualquiera que sea el
tratamiento protésico, este siempre se acompaiard de
controles periodontales periddicos,

CONCLUSIONES

Durante mucho tiempo se ha tratado de encontrar una
terapia efectiva para pacientes afectos de SPL y a pesar
de los tratamientos mencionados, la mayoria de autores
coinciden en que estos son ineficaces a largo plazo ya
que s6lo logran retrasar la pérdida de dientes permanen-
tes (7,200,

El mantenimiento de la funcidn oral es esencial para
el crecimiento y desarrollo fisioldgico v psicoldgico del
nifio con SPL: por lo tanto el edentulismo puede con-
vertirse en una condicién incapacitante desde el punto
de vista funcional y/o estético. No deja de llamar la
atencion que en esta enfermedad los tratamientos en
nifios se asemejen a los utilizados en gerodontologia,
con el factor manejo de conducta agregado y con la
diferencia de una progresiva pérdida dsea desde la ado-
lescencia. A pesar de que el reporte de un caso de colo-
cacién de implantes en un nifio con SPL no puede ser
aplicado universalmente, de ser exitosa la colocacion de
implantes a largo plazo en nifios, esta modalidad de tra-
tamiento ampliard las opciones terapéuticas de este gru-
po de pacientes tan comprometidos odontoldgicamente.

En nuestra opinidn existen tres lineas de trabajo para
mejorar este aspecto; la primera es la investigacién a
nivel genético, la cual permitird en un future el diagnds-
tico temprano de la enfermedad y su posterior preven-
cién. La segunda se enfocaria en el avance de estudios
microbiolégicos precisos para detectar los patdgenos
implicados y los respectivos tratamientos farmacoldgi-
cos para erradicarlos tempranamente, La tercera, quizds
miis cercana a los odontdlogos, es la evidencia clinica a
largo plazo sobre el éxito de la colocacién de implantes
en nifios, que posibiliten ofrecer a este pequefio grupo
de pacientes una solucién funcional y estética a la pérdi-
da dental prematura.

Par Gltimo, los nifios con SPL deben ser tratados por
un equipo multidisciplinario que incluya ademds de
odontopediatras; periodoncistas, protesistas, cirujanos
maxilofaciales, dermatdlogos y psicdlogos: con un
seguimiento constante para lograr la funcionalidad v
estética necesarias para su desarrollo fisico y psicolégi-
co.
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