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RESUMEN

En este articulo se describe el caso de una paciente de seis afios de edad diagnosticada
con el sindrome de Papillon-Leféevre, una rara enfermedad hereditaria de transmisién
autosémica recesiva y de etiologia desconocida. La paciente presentaba hiperqueratosis
palmoplantar. La principal manifestacién oral es una periodontitis agresiva que hace que
se pierda la denticién primaria y, antes de los quince afios de edad, generalmente, sufra
la pérdida de su denticién permanente. Los tratamientos generalmente son paliativos y
protésicos desde la infancia.

PALABRAS CLAVE
Sindrome de Papillon-Lefévre, hiperqueratosis, periodontitis.

AREA TEMATICA
Medicina oral, odontopediatria.

ABSTRACT

A case of a six-year-old female patient with a diagnosis of Papillon-Lefévre syndrome is
described. This is a rare hereditary autosomal recessive disease with unknown etiology. The
patient presented palmoplantar hyperkeratosis. The main oral manifestation is an aggres-
sive periodontitis that causes the patient to lose their deciduous teeth and before the age
of fifteen, to lose the permanent dentition. Treatment is generally palliative and prosthetic
starting at early age.

KEY WORDS
Papillon-Lefévre syndrome, hyperkeratosis, periodontitis.

THEMATIC FIELD
Oral medicine, pediatric dentistry.
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INTRODUCCION

El sindrome de Papillon-Lefévre (SPL) es una rara en-
fermedad dermatolégica y de los tejidos periodonta-
les. Fue descrita por primera vez en 1924 por Papillon
y Lefévre como una variante del mal de Meleda.! Su
etiologia es desconocida, aun cuando se sabe que
es una enfermedad hereditaria de transmisién auto-
sémica recesiva de alta penetrancia.? Este sindrome
tiene una prevalencia en la poblacién de uno a cuatro
por cada millén de habitantes.>#Se presenta en ambos
sexos. Un tercio de los casos tiene antecedentes de
consanguinidad.®

Las caracteristicas de este sindrome son hiperque-
ratosis palmoplantar, que se puede presentar sola
o acompafiada de otras lesiones queratécicas de la
piel en rodillas y codos principalmente; las lesiones
cutdneas empeoran en invierno, cuando causan fisu-
ras dolorosas.®’ Existe una periodontitis severa con
la consiguiente pérdida prematura de las denticiones
primaria y permanente. Dicha periodontitis se presen-
ta con agrandamiento gingival, bolsas periodontales
y pérdida 6sea horizontal. Las lesiones en la piel y el
periodonto aparecen simultdneamente entre los seis
primeros meses y tres afios de vida.?

Este sindrome se ha asociado con el gen 11q 14.1-q
14.3 y mutaciones en los cromosomas 12 y 17, que
producen citoqueratina.3>>¢ La quimiotaxis de neu-
tréfilos periféricos y la migracién espontdnea estan
deprimidas en todos los pacientes con SPL. El de-
cremento de la quimiotaxis de neutréfilos periféricos
sugiere fuertemente que los neutréfilos pueden actuar
como uno de los mas importantes determinantes en la
patogenia de la destruccién periodontal.>®

Los dientes permanentes erupcionan normalmente
para exfoliarse antes de los quince afios de edad.*®
Los tratamientos ofrecidos en casos de SPL son, en su
mayoria, paliativos y consisten en el manejo local de
las lesiones cutédneas y medidas enérgicas de higiene,
que no evitan la pérdida de la denticién permanente
durante la nifiez y adolescencia.”® El manejo de re-
habilitacién protésica por etapas representa un reto
para el profesional.’

Algunos autores recomiendan la cobertura antibiética
para infecciones pidégenas recurrentes con amoxicilina
mas acido clavulanico.5” La tetraciclina, cominmente
utilizada en periodontitis juvenil con buenos resulta-
dos,’ aplicada en el SPL no ha surtido el mismo efecto
y no ha impedido el progreso de la periodontitis.

REPORTE DEL CASO
Diagnéstico

Una nifia de seis afios de edad se present6 a la con-
sulta en la clinica de odontopediatria de la Facultad
de Odontologia de la Universidad Auténoma de Baja
California, en Mexicali, México. Fue enviada por su
pediatra para atencién odontoldgica, pues presentaba
un cuadro de anemia con presencia de inflamacién
gingival, movilidad dentaria y dolor. Siguiendo el pro-
tocolo de atencién de la clinica de admision de la
facultad, se le realizé la historia clinica médica-dental
con estudio radiografico.

La tallay el peso de la paciente se encontraban dentro
del rango normal. Nacida en el estado de Sinaloa, en
México, la nifa tiene entre sus antecedentes familiares
pérdida prematura dental por la linea materna. El exa-
men fisico detecté hiperqueratosis de las palmas de
las manos y de las plantas de los pies, asi como de las
rodillas. La madre indic6 que las lesiones aparecieron
en la piel a los dos afios de edad y que habia empeza-
do a perder los dientes a los tres afios de edad.

La nifia se remitié a la clinica de periodoncia de la
facultad, para su valoracién periodontal. El reporte
indicé pérdida prematura de la mayoria de sus dientes
primarios, presencia de los cuatro primeros molares
permanentes, placa bacteriana abundante genera-
lizada, exudado purulento en la denticién primaria,
sangrado al sondeo generalizado, tejido gingival ede-
matoso y enrojecido, movilidad dental grado Il en
incisivos y grado lll en molares primarios y bolsas
periodontales de 6-8 mm de profundidad (fotos 1y 2).

Foto 1
DIENTES PRIMARIOS CON PERIODONTITIS AVANZADA

Radiograficamente se observé pérdida ésea avanzada
generalizada en los dientes temporales y permanentes,
asfcomo lesiones de furca grado II. El diagnédstico bucal
fue el de periodontitis prepuberal generalizada (foto 3).



FoTto 2
BOLSA PERIODONTAL EN EL MOLAR PERMANENTE

FoTto 3
RADIOGRAFIA QUE MUESTRA PERDIDA OSEA GENERALIZADA
EN LA DENTICION PRIMARIA

Los examenes de laboratorio realizados mostraron
anemia, situaciéon que se atribuye a la falta de los
dientes. Las concentraciones de fésforo y calcio se
encontraban dentro de los rangos normales. Como
parte de la historia clinica, los padres firmaron un con-
sentimiento validamente informado con la aceptacion
del tratamiento propuesto, que quedd integrado en
el expediente.

Tratamiento

Se confirmé el diagnéstico de SPL y se determind un
plan de tratamiento que consistia, en primer lugar,
en mejorar el estado de salud general de la paciente,
ya que debido a la pérdida y movilidad dentaria, tenia
dificultad para alimentarse. Se realizé interconsulta con
el pediatra de la nifia, quien prescribié complejo B
con hierro durante cuatro semanas, hasta cuando la
anemia desapareciera.

Posteriormente, se programaron extracciones en va-
rias etapas de los dientes primarios que alin quedaban
en laboca. Dos meses después de la Gltima extraccion,

se envié a la paciente al Departamento de Prosto-
doncia de la facultad, donde se le elaboraron prétesis
parciales superior e inferior, aprovechando la presen-
cia de los cuatro primeros molares permanentes en
ambos maxilares y, en la mandibula, la erupcién de los
incisivos permanentes (fotos 4 y 5). Esto ayudé a la nifia
a mejorar su ingesta de alimentos y, por ende, su estado
nutricional. Simultdneamente, se indicé un esquema an-
tibiético con tetraciclina (acromicina 20 mg/kg/dia), por
via oral, durante diez dias. La dosis debia repetirse en
cada ajuste protésico al erupcionar cada uno de los
dientes permanentes.

Foto 4
PACIENTE DESDENTADA PARCIAL A LOS SIETE ANOS DE EDAD

Foto 5
PACIENTE CON PROTESIS PARCIALES SUPERIOR E INFERIOR

Por medio del Departamento de Periodoncia, se apli-

cé una terapia para el control de placa bacteriana en
la paciente, con instruccién para mejorar el estado
de salud oral con el uso de auxiliares de higiene. Se
le realizé detartaje y alisado radicular a los molares
permanentes que estaban en erupcién y ya presenta-
ban inflamacién gingival.

Para atenuar la queratosis, se indico la aplicacién de
cremas oleosas. A los siete afios de edad se le ajustd
la dentadura superior, por la erupcién de nuevos dien-
tes y se repitié el esquema antibiético durante diez
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dias. Después de la administracién del antibiético, se
le realizaron exdmenes de laboratorio para detectar
cualquier efecto colateral del medicamento.

En la actualidad, con diez afios edad, se revisa perié-
dicamente a la paciente y se espera seguir ajustando
la prétesis durante la erupcién de todos los dientes
permanentes, por lo que el seguimiento de este caso
serd a largo plazo.

DISCUSION

Para estudios futuros es importante destacar que en
los reportes sobre evaluacién de la quimiotaxis de
neutréfilos se encontré disminucién de quimiotaxis y
migracién espontanea en los neutrofilos periféricos.
Esto sugiere fuertemente que los neutréfilos pueden
actuar como una causa importante en la patogenia
de la destruccién periodontal en pacientes con SPL.6

En el caso presentado, los padres estaban clinica-
mente sanos, pero existian antecedentes positivos
de la enfermedad en el bisabuelo y un tio abuelo en
la linea materna de la nifia. La familia proviene de un
poblado en el estado de Sinaloa, donde al parecer se
han presentado otros casos de SPL.” Esto concuerda
con el patrén recesivo de esta enfermedad, y aunque
la frecuencia es de 1-4:1.000.000, la consanguinidad
eleva el riesgo, que aumenta su frecuencia en una
poblacién dada.

A pesar de los esfuerzos de varios investigadores por
encontrar tratamientos que detengan el progreso de
la destruccion periodontal, esto no ha sido posible
hasta la fecha. Sin embargo, la bisqueda de alternati-
vas no ha terminado y, por ahora, los tratamientos que
puede ofrecer el profesional de la odontologia son
paliativos, medidas drasticas de higiene, medicamen-
tos para proteger la piel, extracciones y rehabilitacion
protésica progresiva hasta la edad adulta cuando,
después de perder todos sus dientes, el paciente se
adapte al uso de proétesis totales.
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