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RESUMEN

El sindrome de Papillon-Lefévre (SPL) pertenece al grupo IV de los queratoder-
mas ectodérmicos palmoplantares. Se trata de una dermatopatia congénita
de transmision autosomal recesiva que se caracteriza por queratosis palmar
y plantar.’2 Tiene una incidencia de 1-4/millén, afectando por iqual a ambos
sexos y aparece entre el primer y el quinto ano de vida.?

Las lesiones cutaneas se presentan en las palmas de manos y pies, extendién-
dose después a munecas, codos, tobillos y rodillas.

En la cavidad oral aparece una periodontitis muy severa como manifestacion de
enfermedad sistémica (grupo 1V) asociada a un trastorno genético (subgrupo
B). El desarrollo y erupcion de los dientes tanto deciduos como permanentes
es normal, pero su erupcion se asocia con inflamacion gingival y una rapida
destruccion periodontal. La mayoria de los casos descritos no han respondido
de forma satisfactoria a los tratamientos periodontales propuestos, incluida la
cirugia periodontal y el empleo de farmacos.>®” Como consecuencia, habitual-
mente, el paciente pierde los dientes primarios hacia los 3-4 afhos y los perma-
nentes a los 12-14 afos.” Todo ello conlleva una atrofia severa de las ap6fisis
de los maxilares.*

La etiologia del SPL es desconocida. Sin embarqo, se ha demostrado que existe
una mutacion con pérdida de funcion en el gen de la catepsina C, localizado
en el cromosoma 11q14. Los pacientes que desarrollan la enfermedad son
homocigotos para la mutacion y carecen por completo de actividad de catep-
sina C. La catepsina C, una proteasa lisosémica, ejerce una funcion esencial en
la activacion de los granulos de serina proteasas de las células efectoras proce-
dentes de la médula dsea, sobre todo de los neutrdfilos. La falta de activacion
de estas enzimas altera las respuestas del huésped a las bacterias en las bolsas
periodontales.”

La terapia periodontal convencional de la periodontitis asociada con el SPL ha
sido tradicionalmente poco exitosa y la pérdida dentaria se consideraba una
secuela inevitable de este sindrome. Por ello, el tratamiento generalmente
consistia en la extraccion temprana de los dientes para prevenir la pérdida dsea
alveolar vertical y la fabricacion de prétesis completas.>®”
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CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de una paciente de 14 anos de edad que fue remiti-
da a nuestra clinica. En la exploracion extraoral se observaron lesiones cutaneas
a nivel de palmas de las manos (Fig. 1) y plantas de los pies (Fig. 2), mientras
que en la exploracion intraoral presentaba una encia con intensa inflamacion,
migracion y movilidad dentaria (Fig. 3).

El estudio mediante sonda florida puso de manifiesto la presencia de bolsas
muy profundas y sangrado en todos los sextantes, asi como movilidad de grado
II-ll en varios dientes. La serie radiografica periapical evidencio una pérdida ésea
severa que afectaba de forma especial a incisivos y primeros molares (Fig. 4).
El analisis genético de polimorfismo de la interleuquina 1-p confirmd la suscep-
tibilidad de la paciente a padecer formas severas de la enfermedad y la micro-
biologia informd sobre la presencia de Aggregatibacter actinomycetemcomi-
tans, Tannerella forsythensis, Prevotella intermedia y Campylobacter rectus.

El tratamiento consistio en la exodoncia de los dientes con prondstico imposi-
ble, conservando las piezas 13, 17, 23, 27, 33, 35, 37, 43 y 47 y la colocacion
de protesis parciales removibles, esperando a que se complete el crecimiento
(Fig. 5). Actualmente la paciente se encuentra bajo un régimen muy estricto
de mantenimientos periodontales y su estado periodontal se ha estabilizado.
Una vez su crecimiento facial haya finalizado, se procedera a la colocacion de
implantes osteointegrados.
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SINDROME DE PAPILLON-LEFEVRE .

Fig. 1: Hiperqueratosis palmar.

Fig. 2: Hiperqueratosis plantar. Fig. 3: Situacion intraoral inicial.

Fig. 4: Serie radliografica periapical inicial.
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