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INTRODUCCION

El sindrome de Papillon-Lefévre es un rasgo hereditario autosémico recesivo
caracterizado por sus manifestaciones orales y de la piel que representa una
condicion muy poco frecuente, con una prevalencia de 1 a 4 por millén. Los
pacientes afectados presentan manifestaciones de hiperqueratosis
palmoplantar, los codos, las rodillas, y otros o6rganos, asi como una
progresion rapida de periodontitis grave que lleva a la pérdida temprana de
dientes primarios y permanentes. Los estudios genéticos han revelado
mutaciones en el gen de la catepsina C, que se cree que es el principal factor
etiolégico de esta enfermedad. La catepsina C se expresa normalmente en
tejido palmar, plantar, y el epitelio gingival, pero su participacion en la

descamacion epitelial o su significado en el epitelio gingival es desconocido.

Sin embargo, el papel de los otros factores, tales como los componentes
microbianos, en la patogénesis del componente oral de esta enfermedad no
se entiende bien. El Actinobacillus actinomycetemcomitans es un
patdgeno periodontal de vital importancia en las infecciones periodontales vy,
a menudo ha sido identificado en las lesiones periodontales en pacientes
SPL.

Puesto que la etiologia de la inflamacién periodontal en SPL es desconocida,
se han sugerido varios regimenes de tratamiento. Como el uso sistematico
de antibidticos, enjuagues de clorhexidina, los regimenes de higiene oral en
combinacion con la extraccidn de todos los dientes primarios antes de la
erupcion del primer diente permanente, y la extraccion de los dientes
permanentes con inflamacién periodontal severa.

La periodontitis es una enfermedad infecciosa causada principalmente por

los microorganismos, mientras que los factores del huésped juegan un papel
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importante en su patogénesis mediante la modulacion de la infeccion local y
la activacion de un proceso inflamatorio que resulta en la pérdida de tejido.

Por el contrario, la patogénesis de la periodontitis en SPL es poco conocida,
y poco se sabe sobre las causas de la grave pérdida de tejido periodontal y
la progresién rapida de la enfermedad. Debido a esta falta de conocimiento,

el tratamiento de la periodontitis en estos pacientes es muy dificil.

ANTECEDENTES

El sindrome de Papillon-Lefévre fue descrita por primera vez en la literatura
en el afio de 1924 por dos médicos franceses, Papillon y Lefévre, donde
asistieron a su consulta dos hermanos con diferencia de edad de un afo,
ambos pacientes presentaban hiperqueratosis palmoplantar, y en el caso de
la hermana mayor queratosis en rodillas y codos, ambos pacientes se
quejaban del dolor al masticar y habian sufrido la pérdida de algunos de sus
dientes sin algun motivo, a la exploracion clinica se observé una periodontitis
con un avance acelerado y no propio en pacientes de esa edad; se revis6 a
los padres para buscar alguna causa hereditaria, ellos contaban con mala
higiene oral y gingivitis, pero se tomd en cuenta que los padres tenian
relacion consanguinea, eran primos, los médicos tomaron en cuenta esto
para tomarlo como un factor determinante para el desarrollo del sindrome.

En la actualidad se ha estudiado que el sindrome es muy raro puesto que
solo tiene una prevalencia de 1 a 4 personas por millén, sin preferencia
sexual ni de raza, y consanguineidad de los padres en un 20% a 40% de los

casos.
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1.SINDROME DE PAPILLON-LEFEVRE

1.1 Definicion

El sindrome de Papillon-Lefévre fue descrito por primera vez en 1924 como
una condicion caracterizada por hiperqueratosis de las palmas y plantas de
los pies y manos combinadas con la pérdida prematura de la denticion

primaria y permanente, asociada a una periodontitis agresiva1.(fig.1)

El sindrome es causado por un raro rasgo recesivo autosémico
con una prevalencia de entre una y cuatro personas por milldn;
hombres y mujeres se ven afectados por igual, sin predominancia

racial.

Los estudios genéticos han revelado mutaciones en el gen de la
Catepsina C (CTSC) localizado en el cromosoma 11g14-21, se cree que es

el principal factor etioldgico de esta enfermedad?®.

Los pacientes que desarrollan la enfermedad son homocigotos para la

mutacion y carecen por completo de actividad de catepsina C.

Fig. 1. A. Hiperqueratosis en manos, B. Hiperqueratosis
palmoplantar, C. Hiperqueratosis en rodillas, D.
Periodontitis en nifio con pérdida dental, E.
Ortopantomografia de un nifio con periodontitis.

1. BAGAVAD GITA VEERABAHU. Papillon-Lefévre syndrome. 352-357.

2. VARSHA J.RATHOD. Papillon-Lefévre syndrome: a report of two case. 275-278.

3. KATRIN NICKLES. Evaluation of two siblings with Papillon-Lefévre syndrome 5 years after treatment of
periodontitis in primary and mixed dentition. 1536-1547.

Fig.1. JASIM M.ALBANDAR. The subgingival microbiota of Papillon-Lefévre syndrome. 902-908.



CARACTERiSTICAS DE LA PERIODONTITIS,
ASOCIADA AL SINDROME DE PAPILLON-LEFEVRE.

.,.as
UNAM W

1904

‘%%?

1.2 Causa

No sé ha logrado confirmar cual es la causa especifica que origina este
sindrome, sin embargo; varios estudios realizados comprueban que la causa
principal podria ser una mutacién dada en el gen de la Catepsina C al

momento del desarrollo.

1.2.1 Mutacion del gen captesina C

La catepsina C es una proteasa lisosomal capaz de eliminar un dipéptido a
partir de la terminal de amino de sustrato de proteina®. También procesa y
activa varios granulos serina proteasas criticas a las respuestas inmune e
inflamatoria de las células mieloides y linfoides. La catepsina C se expresa
normalmente en el tejido palmar, plantar de manos y pies y epitelio gingival,

también esta presente en los osteoclastos.

La Catepsina C se expresa en el epitelio de unién en la encia, por lo
tanto, la mutacién en este gen se manifiesta como periodontitis en SPL. El
epitelio de unidon que rodea los dientes es el sitio de la inflamacion y
destruccion en  SPL. Debido a episodios repetidos de gingivitis y
periodontitis, el epitelio de union desaparece dando lugar a la pérdida de
dientes; y la mutacion del gen catepsina C también ocasiona la

queratodermia palmoplantar.

El CTSC ha sido mapeado en el cromosoma humano 11q 14.1-q 14.3
y consta de siete exones y el ARNm correspondiente, 1,8 kb, codifica un
polipéptido de 436 aminoacidos. El polipéptido deducido consiste en un
péptido sefal de 24 aminoacidos, un propéptido de aminoacido 206, y una
enzima madura de aminoacidos 233. Una variedad de mutaciones de linea
germinal en la CTSC, mutaciones de sentido erroneo sobre todo, se han
descrito en pacientes con SPL y sélo dos mutaciones en el exén 6, el exén 2

y 4, siete han sido reportados en HMS.

4. KATRIN NICKLES. Op. Cit.Pag. 1536
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SPL son variantes alélicas de la mutacién del gen captesina C, otros
factores genéticos o del medio ambiente pueden ser determinantes

importantes del fenotipo clinico de ambos®.

1.3 GENERALIDADES

1.3.1 Microbiota subgingival en el Sindrome de Papillon-Lefévre

La placa subgingival que se encuentra en las bolsas periodontales de los
pacientes SPL se asemeja a un tipico microflora asociada a la periodontitis y
ha demostrado un predominio de bacterias anaerobias Gram-negativas
incluyendo Porphyromonas gingivalis y espiroquetas. Estudios
microbiolégicos recientes han revelado que la periodontitis en pacientes SPL
también puede estar asociada con Actinobacillus

actinomycetemcomitans®.

La histopatologia de la periodontitis de SPL muestra una infiltracion
inflamatoria severa del tejido conectivo subepitelial dejando sélo unas pocas

fibras de colageno.

El tejido conjuntivo gingival de las bolsas periodontales en pacientes
con sindrome de Papillon-Lefévre se ha sido descrito como ser pobre en
colageno y que contiene infiltraciones masivas de células plasmaticas. Se ha
informado de alteraciones degenerativas de las células plasmaticas. En el
estudio inmunohistoquimico también encontramos una infiltracion completa
con células plasmaticas y células de inmunoglobulina de las clases G y M en
tres secciones de tejidos examinados. Estas secciones también muestran
fuerte acumulacién de las células T, mientras que sélo pequefios focos de
células B y ocasionales PMN podrian ser detectados. En un estudio de

jévenes adultos que sufren de A. actinomycetemcomitans asociada a la

5. REENA RAI. HaimMunk and Papillon-Lefévre syndrome-allelic mutations in cathepsin C with variation in
phenotype. P. 541-543.
6. SHAILA V KOTHIWALE. Partial expression of Papillon-Lefévre syndrome.P. 1264-266.

9
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periodontitis se ha encontrado un patron similar de dispersion de las células

inmunocompetentes.

Por lo tanto, los tejidos periodontales inflamados de los pacientes con
SPL muestran las caracteristicas histopatoldgicas tipicas de la periodontitis

progresiva asociada a A. actinomycetemcomitans.

Se ha argumentado que, si bien, es un defecto hereditario que inducen
componentes en la respuesta del huésped en los pacientes con SPL, los
estudios indican que los pacientes deben tener una infeccién con bacterias
potentes especificas como, A. actinomycetemcomitans con el fin de

desarrollar el "componente periodontal" del sindrome.

En algunos otros estudios que se realizan como una reaccion en
cadena de polimerasa en tiempo real se encuentra aparte del A.
actinomycetemcomitans otras bacterias como tannerellaforsythensis,

treponema denticola, fusobacteriumnucleatum, prevotella intermedia’.

7. JASIM M.ALBANDAR.Op. Cit. P4g. 905-907.
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Streptococus
]:Streptococus
Streptococus
Streptococus
Streptococus
Streptococus
Streptococus
Streptococus
Streptococus
Streptococus
Streptococus

Streptococus

Streptococus

=

— 1

Selenomonas
Selenomonas
Selenomonas
Selenomonas
Selenomonas
Selenomonas

Selenomonas

Selenomonas

mitis Oral taxon 677

oralis Oral taxon 707

cristatus Oral taxon 578

infantis Oral taxon 638

mitis bv2 Oral taxon 398

sp.
sp.
sp.
sp.

Oral taxon 058
Oral taxon 070
Oral taxon O71
Oral taxon B59

sanguinis Oral taxon 758

gordonii Oral taxon 622

sp.

Oral taxon 056

salivarius Oral taxon 755

anginosus Oral taxon 543

constellatus Oral taxon 576

intermedius Oral taxon 644

mutans Oral taxon 686

Streptococus
Streptococus
—— Streptococus i i
Streptococus
Abiotrophia defectiva Oral Taxon 389
Granulicatella elegans Oral Taxon 596

Granulicatella adiacen Oral Tsaxon 534

Gemella haemolysans Oral Taxon 626
'4E6ameua sp. Oral Taxon 046 (933-88)

Gamella morbillorum Oral Taxon 046
Peptostreptococcaceae(11)(G-4) sp. Oral Taxon
Parvimonas micra Oral Taxon 111
Lachnospiraceae sp. Oral Taxon 107(C27KA)
Eubacterium (14)(G-1)saburreum Oral Taxon 49«
Lachnospiraceae sp. Oral Taxon 083(BR088)
Lachnospiraceae sp. Oral Taxon 496(JI012)
Lachnospiraceae sp. Oral Taxon 100(EIO074)
Lachnospiraceae sp. Oral Taxon 080(BB124)
Peptococcus sp. Oral Taxon 168
Peptostreptococcus stomatis Oral Taxon 112
Eubacterium sp. Oral Taxon 106
Eubacterium (11)(G-7) yurii Oral Taxon 377
Eubacterium (11)(G-6) nodatum Oral Taxon 694
Eubacterium (11)(G-3) brachy Oral Taxon 557
Eubacterium (11)(G-5) saphenum Oral Taxon 75
Veillonella parvula Oral Taxon 161
Veillonella parvula Oral Taxon 780 (AAO050)
Veillonella sp. Oral Taxon 780 (HBO16)

Dialister invisus Oral Taxon 118

Acidaminococcaceae sp. Oral Taxon 129

sputigena Oral Taxon 151
artemidis Oral Taxon 124

noxia Oral Taxon 130

sp. Oral Taxon 130 (CIl002)
sp. Oral Taxon 126 (EY0474)
sp. Oral Taxon 126 (AJO36)

dianae Oral Taxon 139

sp. Oral Taxon 139 (EWO076)
sp. Oral Taxon 146 (EvwWO084)
sp. Oral Taxon 138 (DS071)
infelix Oral Taxon 639

Bacteroidetes clone ZC027

Capnocytophaga ochracea Oral Taxon 700

Selenomonas .

Selenomonas .

Selenomonas i i

Neisseria sicca Oral Taxon 764
AL—I:Cam pylobacter rectus Oral Taxon 748

Campylobacter showae Oral Taxon 763

————— Treponema clone ZC040 (Group lIl)
Treponema socranskii Oral Taxon 769

Capnocytophaga granulosa Oral Taxon 325

11
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1.3.2 Saliva en el Sindrome de Papillon-Lefévre
Diversas caracteristicas clinicas de SPL se han reportado y revisado en mas
de 200 casos hasta la fecha. Sin embargo, muy poco se sabe acerca de la

funcién de las glandulas salivales.

Los niveles salivales de inmunoglobulina A son reportados a estar
dentro del rango normal o ligeramente elevada. Hasta donde sabemos, no
hay mas informacion disponible sobre la tasa de flujo salival y la
composicién. Teniendo en cuenta las manifestaciones generales visto en
SPL, que podria ser la hipétesis de que la funcion de la glandula salival esté
dafada; una evaluacion de la capacidad y la composicion secretora,

incluyendo factores antibacterianos innatos, seria de interés.

El estado periodontal en relacion a la medicacion retinoide sistémica
se ha descrito recientemente en el grupo mas grande de pacientes SPL
reportado hasta el momento. El objetivo del presente estudio fue evaluar la
tasa de secrecion salivar y composicién en el mismo grupo de nifios y adultos

jévenes.

La presente investigacion tuvo como objetivo obtener informacion
sobre la funcion secretora de las glandulas salivales en nifios y adultos
jévenes con sindrome de Papillon-Lefévre. La alteracién de la secreciéon de
agua demostrdé un 50% menor tasa de secrecion de saliva no estimulada y
estimulada en los pacientes SPL. Sin embargo, la sintesis de proteinas,
aparecio generalmente para ser mantenido a niveles similares en SPL y
pacientes de control tal como se refleja por cantidades iguales de diversas

proteinas secretadas por unidad de tiempo.

La razéon para el flujo de saliva reducido no es clara, pero los
presentes hallazgos podrian indicar que la secrecion reducida de agua puede
estar asociada con el patomecanismo de la enfermedad, tales como las

12
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expresiones genéticas de componentes regulatorios. Por otra parte, en el
caso de la hiperhidrosis, cantidades considerables de electrolitos. Como
cloruro, que pierde, lo que resulta en una retencion de agua compensatoria
en las glandulas salivales. La funcidbn masticatoria deteriorada debido a la
extensa periodontitis y la pérdida prematura de los dientes es probable que
desempefie un papel, especialmente para la tasa de secrecion de saliva

estimulada.

Las proteinas antibacterianas de toda la saliva humana juegan un
papel importante en la proteccion de los tejidos orales. Se descubre que los
niveles de los componentes salivales en el sindrome de Papillon-Lefévre
evaluados estan dentro de la normalidad. La secrecion de saliva se calcula
para estimar la cantidad de inmunoglobulinas y enzimas disponibles en la
cavidad oral. Sin embargo, sélo se consideraron las tasas de secrecion, y la
posible contribucién de los componentes a través de fluido crevicular o
leucocitos polimorfonucleares. La secrecion de la peroxidasa en el grupo
SPL puede por lo tanto ser de importancia clinica debido a una alteracién de
la proteccion a los productos téxicos, tales como H,O,. La Peroxidasa salival
es una hemoproteina, que cataliza la oxidacidon de tiocianato, lo que resulta
en una inhibicion metabdlica de ciertas bacterias gram-positivas y gram-

negativas.

Se ha sugerido una accion sinérgica mejorada con otros factores de
defensa no inmunoldégicos, tales como la lisozima. Por lo tanto, se podria
especular si los comparativamente bajos niveles de lisozima salival, de
acuerdo con la limitacion de la actividad del sistema de peroxidasa, pueden
influir negativamente en la resistencia de los tejidos periodontales en

pacientes SPL.

13
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Por otro lado, los bajos niveles de peroxidasa salivar también pueden
ser secundarios al sindrome, ya que la proteina se absorbe facilmente sobre

esmalte y bacterias, estreptococos mutans.

Es interesante notar que los pacientes SPL no presentan demasiada
caries dental, a pesar de la baja tasa de secrecidén y el hecho de que la

higiene oral en la mayoria de los casos es insuficiente.

Los resultados sugieren que el sindrome de Papillon-Lefévre se asocia
con un deterioro de la funcién de la glandula la salival. Basandose en los
presentes hallazgos se formula la hipétesis de que las secreciones de agua
dafados se relaciona, a pesar de que contribuyen los efectos causados por
la pérdida de estimulacion masticatoria. Si el deterioro de la funcion de la

glandula y las alteraciones orales no tienen implicacion para la periodontitis

Tabla 2 : La capacidad de tamponamiento y la concentracion de algunos componentes salivales estimulado y no

estimulado en toda la saliva de nifios jovenes adultos con un sindrome de Papillon-Lefevre (PLS, n = 16) y controles sanos

(n=16)
PLS Control
mean SD range mean +SD range p
Stimulated saliva
buffer capacity (pH) 5.00 1.00 3.00 6.00 0.90 3.00 0.01
Total Protein (mg/l) 2490.00 3248.00 13585.00 1112.00 210.00 698.00 0.01
Peroxidase 2.50 1.35 4.78 2.51 0.69 2.36 NS
Hexosamine (mg/l) 137.00 51.30 173.90 95.30 29.80 89.30 0.05
Hexosamine/protein ratio 0.09 0.04 0.12 0.09 0.02 0.07 NS
Unstimulated saliva
Total Protein (mg/l) 3901.00 2606.00 7636.00 1644.00 450.00 1792.00 0.01
Lysozyme (mg/1) 15.98 15.80 55.40 12.66 19.81 78.90 NS
SCN (mmol/I1) 1.61 1.33 4.36 0.81 0.34 1.13 Ns
IgA (mg/l) 174.70 99.90 313.60 83.20 39.80 134.40 0.01
Lactoferrin (mg/l) 19.90 16.50 57.20 5.30 5.60 24.30 0.001

Tabla 2: La capacidad de tamponamiento y la concentracion de algunos componentes salivales
estimulado y no estimulado en toda la saliva de nifios jovenes adultos con un sindrome de Papillon-

Lefevre (PLS, n = 16) y controles sanos (n = 16).

8. LUNDGREN T. Saliva composition in children and young adults with Papillon-Lefévre syndrome. 1068-1072.

14



CARACTERiSTICAS DE LA PERIODONTITIS,
ASOCIADA AL SINDROME DE PAPILLON-LEFEVRE.

2. ENFERMEDAD PERIODONTAL Y FUNCION LEUCOCITARIA
ALTERADA

Los neutrdfilos también conocidos como leucocitos polimorfos nucleares o
PMN son el tipo de leucocitos mas abundantes en la sangre humana;

constituyen del 40% al 70% del total de los leucocitos circulantes®.

Los neutrdfilos son los primeros leucocitos que se dirigen a la encia.
Estos dejan la circulacion y migran hacia el epitelio de union y el surco
gingival, donde proveen el primer mecanismo de defensa del huésped para

establecer contacto con las bacterias periodontales y dominarlas.

Los neutrofilos poseen gran cantidad de compuestos antimicrobianos,
la mayor parte de los cuales no dependen del oxigeno. Los testimonios
sugieren que los neutréfilos, ademas de sus funciones antimicrobianas,

modulan las actividades inflamatorias.

En el adulto sano transitan mas de 100 billones de neutrdfilos a partir
de la médula 6sea todos los dias; sin embargo, esta cantidad pudiera

aumentar casi 100 veces en personas con alguna infeccién grave'°

El nimero normal de neutréfilos 3000 a 5000 células/ mm® de sangre

periférica y en una persona infectada puede aumentar hasta 30 000 células/

mm?.

9. ROBERT J.GENCO. Complicaciones Peridontales y anomalias de los neutrdfilos. P. 215-231.
10. KENNETH T.MIYASAKI. Funcién leucocitaria alterada y la enfermedad periodontal. P. 142-160.
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ASOCIADA AL SINDROME DE PAPILLON-LEFEVRE.

2.1 Desarrollo del neutrofilo

En adultos normales, los neutréfilos se encuentran en la médula 6sea, la
sangre y los tejidos. En la médula ésea se producen y proliferan a partir de
los blastocitos a promielocitos y finalmente mielocitos. Luego de la etapa del
mielocito, las células se convierten en metamielocitos, células en “banda” o
células segmentadas con nucleos multilobulares caracteristicos que ya no

pueden llevar a cabo la mitosis.

2.1.1 Migracion de los neutrofilos
La salida de la médula ésea, el paso a través de barreras endoteliales
vasculares (diapédesis) y la migracion hacia lugares de infecciébn o

inflamacion son pasos criticos en la expresion de la funcion neutrofila.

Los neutrdfilos se adhieren a la superficie luminal del endotelio
vascular (enrollamiento, migracién) y migran a través del mismo (diapédesis,
transmigracion interendotelial) son dos etapas de adherencia leucocito-
endotelio: una dependiente de selectina (comprendida de modo primario en

el enrollamiento) y otra que depende de la integrina™”.

Los neutréfilos producidos en la médula 6sea deben atravesar dos
barreras de células endoteliales para llegar a sitios de inflamacion, infeccion,
0 ambas, del tejido (Fig. 2). La interaccidn entre las adhesinas superficiales
en los neutrdéfilos y sus ligaduras correspondientes, las moléculas de fijacion
celular, en las células endoteliales, es un primer paso indispensable en la
migracion de leucocitos a través de los limites endoteliales. La modulacion
de las adhesinas del neutrdfilo y las moléculas de fijacion celular endotelial
por mediadores inflamatorios activa la migracién neutréfila por las paredes

vasculares.

11. KENNETH T.MIYASAKI. Op. Cit.Pag 216.
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Fig. 2. Produccién y distribucion de neutrdfilos. Estos se producen y distribuyen hacia
la médula, sangre periférica y tejido o espacios extravasculares.

2.1.2 Quimiotaxis

Es la capacidad de los fagocitos para migrar hacia sitios de infeccién, e
incluso entonces se especuld que lo hacian como reaccion entre mediadores
quimicos. Se define como un movimiento dirigido de los leucocitos a lo largo
de un gradiente de concentracion de sustancias denominadas quimiotaxinas
0 quimioatrayentes. Estas pueden derivarse del tejido o los microorganismos
infectantes; estimulan a los leucocitos al fijarse a receptores en la superficie

de los neutrofilos (Fig.3).

Por tanto; el proceso mediante el cual los neutréfilos dejan los vasos
sanguineos y prosiguen entonces hacia un sitio de infeccion cuenta con dos
fases: la primera es la adhesion del leucocito al endotelio; la segunda, la

migracion dirigida hacia zonas de mayor concentracion de quimiotaxinas '2.

Fig.2ROBERT J.GENCO. Complicaciones Peridontales y anomalias de los neutrdfilos. P. 215-231.
12. Ib.Pag 217.
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Fig. 3. Quimiotaxis. Capacidad de los fagocitos de migrar hacia el sitio de infeccion.

2.1.3 Funcion de los neutrofilos

Un vez que los neutréfilos penetran en la circulacion y migran hacia tejidos
inflamados o infectados, estan listos para efectuar su funcién fagocitica. Esto
incluye cubrir (opsonizar) al microorganismo infectante o al elemento histico

del huésped con proteinas plasmaticas.

La opsonizacion se refiere al proceso que consiste en cubrir una
particula con las moléculas reconocibles que permiten la ingestién por
fagocitos’. La funcién principal de las opsoninas es facilitar el
reconocimiento y la fagocitosis de microorganismos infecciosos y no

infecciosos. (Fig.4).

Una vez que el microorganismo o la particula quedan cubiertos con
opsoninas como inmunoglobulina, se presenta fijacion al neutréfilo y después
la ingestion. La particula se transporta hacia el interior de la célula en una
membrana celular “de adentro hacia afuera” denominada fagosoma. Este se
une entonces a granulos de neutrdfilos, que constituyen un fagolisosoma,

donde se destruye la bacteria.

13. KENNETH T.MIYASAKI. Op.Cit Pag. 219.
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Fig.4. Opsonizacion y fagocitosis. El proceso que consiste en cubrir las particulas con proteinas del
huésped y favorece asi el reconocimiento y la ingestién por fagocitosis recibe el nombre de opsonizacion.
De manera ocasional, se fagocitan bacterias ante la ausencia de tales opsoninas; sin embargo, casi todas

las bacterias patégenas requieren opsonizacion para que la fagocitosis sea eficaz.

2.2 Inflamacion aguda

Los neutrdéfilos son los primeros leucocitos que se dirigen a la encia. Estos
dejan la circulacion y migran hacia el epitelio de union y el surco gingival,
donde proveen el primer mecanismo de defensa del huésped para establecer
contacto y dominar a las bacterias periodontales. Los neutréfilos se adaptan
bien a la funcion en ambientes hipoxicos, dado que toda su energia proviene
mas de la fermentacion del glucégeno almacenado que da la fosforilaciéon

oxidativa.

Los neutrofilos poseen gran cantidad de compuestos antimicrobianos,
la mayor parte de los cuales no dependen del oxigeno. Los neutrdfilos
ademas de sus bien conocidas funciones antimicrobianas, modulan las

actividades inflamatorias del sistema inmunolégico crénico™

Fig. 4 ROBERT J.GENCO. Complicaciones Peridontales y anomalias de los neutroéfilos. P. 215-231.
14. KENNETH T.MIYASAKI. Op. Cit. Pag. 142.
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2.3 Inflamacién crénica
Comienza con la infiltracion de monocitos y linfocitos. A diferencia de los
neutrofilos, los monocitos y los linfocitos infiltran de modo primario el tejido

conectivo y se convierten en macrofagos histicos y linfocitos activados.

Casi 50% de la energia de los macrofagos se deriva de la respiracion

mitocondrial y la fosforilacién oxidativa.

Los macrofagos ingieren antigenos microbianos solubles y en
particulas; pueden presentar a los linfocitos antigenos dirigidos parcialmente
en conexién con las moléculas de clase Il del MHC (complejo principal de
histocompatibilidad) codificadas. Los linfocitos, que predominan en el
infiltrado del tejido conectivo, generan en ocasiones reacciones inmunitarias
especificas si les presentan moléculas de clase |l del MHC cargadas con
antigenos y una senal coestimuladora como la interlucina 1 de membrana.
Las células inmunitarias cronicas elaboran citocinas que motivan la
diferenciacion y activacion de las células inmunitarias locales y sefialan en

potencia la destruccion o reparacion de los tejidos conectivos vecinos.

La inflamacion crénica tiene como fin evitar la infeccidn sistémica, aun

asi la proteccion trae a consecuencia la lesion local del tejido'®.

2.4 Anomalias de los neutroéfilos
Los defectos primarios de los neutrdfilos se relacionan a menudo con las

formas graves de la enfermedad periodontal y la infeccién del huésped'®.

e Sindrome de Papillon-Lefévre.

15. KENNETH T.MIYASAKI. Op. Cit. Pag. 142-143.
16. Ib. Pag. 147.
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Los neutrofilos de una persona con SPL poseen receptores con menor
afinidad por ligandos quimiotaxina, como en el caso de los péptidos formilo.
La anomalia en la locomocion de los neutrofilos se relaciona con un
decremento de la migracion aleatoria, que se manifiesta asimismo como

reduccién quimiotactica.

Los estudios sugieren que otra anomalia inmunitaria sistémica es el

incremento en la cantidad de las células asesinas naturales (NK) circulantes.

Las lesiones periodontales relacionadas con SPL parecen ser

denominadas por células plasmaticas, bastante tipicas (Fig. 5).

Fig. 5. Hiperqueratosis palmoplantar, en rodillas y periodontitis
agresiva, signos caracteristicos del sindrome de Papillon-Lefévre.

Fig.5. LUNDGREN T. CROSSNER. Retinoid medication and periodontal health in patients with Papillon-
Lefévre syndrome. PP. 176
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3. CARACTERISTICAS PERIODONTALES DEL SINDROME DE
PAPILLON-LEFEVRE

Una de las principales caracteristicas que representan este sindrome es la
periodontitis; se cree que el decremento de la quimiotaxis de neutréfilos
periféricos pueden actuar como uno de los mas importantes determinantes

en la patogenia de la destruccion periodontal.

Existe una periodontitis severa con la consiguiente pérdida prematura de

las denticiones primaria y permanente, y se presenta con:

e Agrandamiento gingival.

¢ Bolsas periodontales.

e Pérdida 6sea horizontal.

¢ Movilidad dental grado Il y III.
e Placa subgingival.

e Halitosis.

e Sangrado gingival.

Las caracteristicas clinicas generalmente se manifiestan entre las
edades de 1 y 5 afos. La periodontitis afecta a las denticiones primaria y
secundaria, lo que resulta en la pérdida prematura de dientes de ambas

denticiones.

Tipicamente, la erupcion de la denticidn primaria en la cavidad oral se
acompafa de inflamacion gingival severa y periodontitis agresiva
generalizada. Puede ser con masticacion dificil y dolorosa debido a la
hipermovilidad de los dientes, multiples abscesos y la impactacion de los
alimentos. Los depdsitos de placa y calculo pueden estar presentes, junto
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con una halitosis significativa. La erupcion de la denticion primaria

conduce a la inflamacion gingival y la infeccion periodontal agresiva17

A la edad de 9-10 anos los pacientes de SPL con denticion mixta
empiezan con problemas mas severos de periodontitis, movilidad de
grado lll principalmente en zonas posteriores, recesiones gingivales,
supuracién gingival y en el examen radiografico se muestra una gran

cantidad de pérdida 6sea.

3.1 Periodontitis
“La periodontitis se define como una enfermedad inflamatoria de los
tejidos de soporte de los dientes provocada por microorganismos o
grupos de microorganismos especificos, que tiene como resultado la
destruccion progresiva del ligamento periodontal y el hueso alveolar con

la formacion de bolsas, recesion o ambas.”

La caracteristica clinica que distingue a la periodontitis de la gingivitis
es la presencia de pérdida clinicamente detectable de la insercion, esto
se acompafa de una formacién periodontal de bolsas y cambios en la

densidad y la altura del hueso alveolar.

3.1.1. Periodontitis agresiva
La periodontitis agresiva antes Illamada periodontitis de aparicion
temprana es una destruccion periodontal que se vuelve clinicamente
significativa durante la adolescencia o los primeros afos de la adultez, la
enfermedad se ha clasificado en dos tipos: localizada y generalizada. La
distincién entre las formas localizada y generalizada se basa en la
distribucion de la destruccion periodontal en la boca. La periodontitis

agresiva localizada se caracteriza por pérdida ésea alrededor de los

17. HILAL USLU TOYGAR. Combined Therapy in a Patient with Papillon-Lefévre syndrome: a 13-year follow up.
1819-1824.
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primeros molares e incisivos y la periodontitis agresiva generalizada se

caracteriza por un patron mas disperso de destruccion periodontal.

3.2 Caracteristicas de la periodontitis en SPL

3.2.1 Agrandamiento gingival
El aumento de tamano en la encia es una caracteristica comun de la
enfermedad gingival (Fig.6). Los principales tipos de agrandamiento se
clasifican de acuerdo con los factores etiologicos y los cambios

fisiologicos:

A. Agrandamiento inflamatorio.
e Cronico.
e Agudo.
B. Agrandamiento inducido por farmacos.
C. Agrandamientos  relacionados con enfermedades o
padecimientos sistémicos.
D. Agrandamiento condicionado.
1. Embarazo.
Pubertad.
Deficiencia de vitamina C.

Gingivitis de célula plasmatica.

Al A

Agrandamiento condicionado no especifico (granuloma
pidogeno).
E. Enfermedades sistémicas que provocan agrandamiento
gingival.
1. Leucemia.
2. Enfermedades granulomatosas.
F. Agrandamiento neoplasico.
G. Agrandamiento falso.
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Con los criterios de ubicacion y distribucion, el agrandamiento gingival

puede clasificarse en la siguiente manera:

e Localizado: limitado a la encia adyacente a un solo diente o un
grupo de dientes.

e Generalizado: afecta la encia en toda la boca.

e Marginal: se confina a la encia marginal.

e Papilar: se confina a la papila interdental.

e Difuso: afecta la encia marginal e insertada y las papilas.

e Discreto: un agrandamiento aislado sésil o pedunculado tipo

tumor.

El grado de agrandamiento gingival se valora de la siguiente manera:

e Grado 0: no hay signos de agrandamiento gingival.

e Grado I: el agrandamiento se confina a las papilas
interdentales.

e Grado Il: el agrandamiento afecta las papilas y la encia
marginal.

e Grado lll: el agrandamiento cubre tres cuartas partes o0 mas de

la corona.
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Fig.6. Agrandamiento gingival de un nifio de 12 afios, que cubre
la mayor parte de la corona clinica.

3.2.2 Bolsas periodontales
La bolsa periodontal se define como un surco gingival profundizado por un
proceso patolégico. Es una de las caracteristicas mas importantes de la

enfermedad periodontal.

Este tipo de bolsa se presenta con destruccion de los tejidos
periodontales de soporte (Fig.7). La profundizacion progresiva de la bolsa
lleva la destruccidn de los tejidos periodontales de soporte y de movilidad, y

a la exfoliacion de los dientes.
Existen dos tipos de bolsas periodontales:

e Supradseas: (supracrestal o supraalveolar) en que el fondo de la bolsa
es coronal al hueso alveolar.
¢ Intradseas: (infradsea, subcrestal o intraalveolar) en el que el fondo de

la bolsa es apical en el nivel del hueso alveolar adyacente.

Los signos clinicos que sugieren la presencia de bolsas periodontales
incluyen una encia marginal engrosada de color rojo azulado; una zona
vertical roja azulada del margen gingival de la mucosa alveolar; hemorragia
gingival y supuracién: movilidad del diente, formacién de diastema y

sintomas como dolor localizado o dolor en “lo profundo del hueso”.
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El dnico método para localizar las bolsas periodontales y determinar su
extension es el sondeo cuidadoso del margen gingival a lo largo de cada

superficie dental.

Fig.7. Diferentes tipos de bolsas periodontales. A. Bolsa gingival. No hay destruccion de los tejidos periodontales de
soporte. B. bolsa supradsea. La base de la bolsa es coronal al nivel del hueso subyacente. C. bolsa intradsea, la base
de la bolsa es apical al nivel del hueso adyacente. La pérdida ésea es vertical.

3.2.3 Movilidad dental

Las principales causas de movilidad dental son la pérdida de hueso
alveolar, cambios inflamatorios en el ligamento periodontal y trauma por
oclusion. La movilidad dental provocada por la inflamacion y el trauma por
oclusion puede corregirse (Fig.8). Sin embargo la movilidad dental como

resultado de la pérdida de hueso alveolar no es probable que se corrija.

Los grados de movilidad son:

e Grado I: Un poco mayor a lo normal.
e Grado Il: Moderadamente mayor a lo normal.
e Grado Ill: Movilidad grave vestibulolingual y mesiodistal, combinada

con un desplazamiento vertical.
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Fig.8. La movilidad dental la podemos diagnosticar mediante la técnica de un instrumento de metal
empujando con el dedo.
Los pacientes con SPL presentan movilidad severa lo que vendria

siendo una movilidad grado lll.

La periodontitis agresiva que conlleva esta enfermedad, refiere que
pacientes que aun tienen la denticion decidua comienzan con movilidad
grado lll desde temprana edad, la mayoria de los dientes que presentan este
grado de movilidad se pierden o su tratamiento seria la extraccidn de la pieza

dental

3.2.4 Placa subgingival
La placa dental se define clinicamente como una sustancia estructurada,
resistente, de color amarillo-grisaceo que se adhiere vigorosamente a las

superficies duras intrabucales (Fig.9).

La placa esta integrada principalmente por bacterias en una matriz de

glucoproteinas salivales y polisacaridos extracelulares.

La placa subgingival se encuentra debajo del margen gingival, entre el
diente y el epitelio de la bolsa gingival.

Fig.6. FERMIN A. CARRANZA, Periodontologia clinica. P. 376
Fig.7. Ib. P. 435
Fig.8. Ib.P.546
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La composicion de la placa subgingival depende de la profundidad de
la bolsa; en la parte apical dominan las espiroquetas, los cocos y

bastoncillos, mientras que en la parte frontal se observan mas filamentadas.

La placa subgingival esta relacionada con el tejido que caracteriza

diferentes formas de periodontitis.

Fig.9. Placa subgingival.

3.2.5 Halitosis

La halitosis o es el olor desagradable del aliento, se origina sobre todo a
partir de compuestos volatiles de sulfuro (VSC), en especial sulfuro de
hidrogeno, metilmercaptano y dimetilsulfuro, diaminas como indol, escatol, y
acido butirico o propiénico. La mayor parte de estos compuestos es el
resultado de la degradacion proteolitica por parte de microorganismos
bucales de los péptidos presentes en la saliva, el epitelio exfoliado, los
residuos de comida, el liquido crevicular gingival, la placa interdental, el
goteo posnasal y la sangre. En particular las bacterias anaerobias gram-
negativas poseen esta actividad proteolitica. Por tanto donde sea que se
localice la causa, una patofisiologia comun es la destruccion de tejido y la

putrefaccion de aminoacidos por parte de las bacterias.

Fig.9. Ib. P.140
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Las bacterias relacionadas con la gingivitis y la periodontitis son casi
todas gram-negativas y se sabe que producen VSC. Por tanto se entiende
que los niveles de VSC en la boca se correlacionan de forma positiva con la
profundidad de las bolsas periodontales y que la cantidad de VSC en el
aliento aumenta con el numero de profundidad y la tendencia a la hemorragia
de las bolsas periodontales. La baja tension de oxigeno en las bolsas
periodontales profundas también produce un pH bajo y una activacion de la
descarboxilacion de los aminoacidos a cadaverina y putrescina, dos diaminas

malolientes’®.

3.3 Examen radiogréfico
Como medio de diagnodstico radiografico, utilizamos una ortopantomografia o
radiografia panoramica (Fig.10), lo cual se puede observar una gran pérdida

oOsea horizontal.

La pérdida 6sea horizontal es el patron mas comun que se puede
manifestar en la enfermedad periodontal. El hueso se reduce en altura, pero
el margen 6seo permanece casi perpendicular a la superficie dental. Las
tabiques interdentales y las tablas vestibular y lingual se ven afectadas, pero

no siempre en el mismo grado alrededor del mismo diente.

Fig.10. ortopantomografia de un px con sindrome de Papillon-Lefévre con
pérdida 6sea horizontal.

18. KENNETH T.MIYASAKI. Funcion leucocitaria alterada y la enfermedad periodontal. P. 142-160.

30

‘%%?

.,.as
UNAM W

1904



CARACTERiSTICAS DE LA PERIODONTITIS,
ASOCIADA AL SINDROME DE PAPILLON-LEFEVRE.

,,.a
UNAM W

1904

‘%%?

4. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El sindrome de Papillon-lefévre se puede confundir con otros sindromes u
otras enfermedades, puesto que presentan ciertas similitudes, pero si hay
ciertas caracteristicas que pueden definir unos de otros, el SPL se pueden

confundir con:
e Sindrome de Haim-Munk.
e Periodontitis prepuberal no sindrémica.
e Sindrome de Chediak-Higashi'®.

4.1Sindrome de Haim-Munk

El sindrome de Haim-Munk (SHM) se caracteriza por: hiperqueratosis
palmoplantar, periodontitis grave de aparicion temprana, onicogriposis, pies
plano, aranodactilia y acroosteolisis. EI SHM es un sindrome raro con
menos de 100 casos descritos en la literatura hasta el momento. La
mayoria de los casos descritos son descendientes de familias
consanguineas. El SHM se presenta con manifestaciones cutaneas graves
y extendidas. Ademas de la queratosis palmoplantar aguda, los pacientes
presentan placas eritematoescamosas en hombros, rodillas, antebrazo,

tibia y dorso de las manos.

El signo caracteristico del sindrome es la periodontitis grave de
aparicion temprana, que afecta tanto a la denticion primaria como a la
permanente y que se acompafa de una inflamacion gingival y de una
destruccion del hueso alveolar. Onicogriposis, aranodactilia, acroosteolisis
y pies planos son caracteristicas suplementarias que permiten distinguir el
SHM de otras formas de hiperqueratosis palmoplantar. Se observa de

19. BAGAVAD GITA VEERABAHU.Op. Cit Pag. 355.
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forma tipica una peculiar deformacion de los dedos (falanges distales
conicas y afiladas). En casos aislados ha sido descrita artritis destructiva
de las articulaciones de mufeca y hombro. Los individuos afectados de

SHM tienen una susceptibilidad incrementada a las infecciones.

El SHM esta causado por mutaciones en la linea germinal del
gen CTSC, que codifica para la proteasa lisosomal catepsina C y que se
localiza en el cromosoma 11914.1-q14.3. Se transmite de forma
autosomica recesiva. Mutaciones en el mismo gen provocan el sindrome
de Papillon-Leféevre y la periodontitis prepuberal. EI manejo de las
manifestaciones cutaneas requiere la utilizacion de emolientes locales,
queratoliticos (incluyendo el acido salicilico y urea) y retinoides orales
(acitretina, etretinato e isotretinoina). La periodontitis en el SHM
normalmente no responde a las terapias habituales. Los pacientes pueden
beneficiarse de una extraccion de la denticidon primaria, acompanada de
antibidticos orales y de profilaxis. En este sindrome se puede atenuar la
inflamacién asociada a la artritis destructiva, pero puede conducir a una

pérdida de movilidad de las articulaciones®

Fig.11. Manos con aracnodactilia signo caracteristico de los pacientes con sindrome de
Haink-Munk.

20.REENA RAI Op. Cit. Pag 542
Fig. 11 REENA RAI Ib.Pag 541
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4.2 Periodontitis prepuberal no sindromica

Hay referencias de nifios con destruccion periodontal avanzada y sin
enfermedades sistémicas. Estos casos son muy raros y comienzan con la
erupcion de los dientes primarios. Se observa con una inflamacién aguda
extrema y la proliferacion de los tejidos gingivales con una rapida

destruccion del hueso.

En estos pacientes se ven defectos en los neutrdfilos periféricos y en los

monocitos.

Esta asociada a sindromes con deficiente adhesion leucocitaria, por lo que
son frecuentes en ellos las infecciones de piel y las infecciones de vias

respiratorias y a veces la otitis media.

Los dientes primarios estan afectados, pero la denticion permanente puede

0 no estarlo?’

21. J.R.BOS. Odontopediatria, la evolucion del nifio al adulto joven.
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4.3 Sindrome de Chédiak-Higashi (CHS)

Es un trastorno autosdmico recesivo tal vez localizado en el cromosoma
1943; un defecto estructural, la fusidn de granulos azurdfilos y otros
especificos para formar granulos gigantes llamados megacuerpos; es
caracteristico de los neutrdfilos. Los defectos funcionales de los neutrdfilos
incluyen quimiotaxia, degranulacion y actividad microbicida menores,
también se observa un defecto bioquimico, la carencia de proteasas serina
neutras; asimismo, se registran neutropenia e inflamacion deprimida. Se
estima que esta ultima ocurre por menor quimiotaxia y secrecion, no por
neutropenia. La formacion de los metabolitos de oxigeno reducido es muy

exagerada.

Se caracteriza por gingivitis, enfermedad periodontal e infecciones

pidgenas recurrentes.

También se vincula con albinismo oculocutaneo parcial, fotofobia,

nistagmo y neutropatia periférica progresiva.

En personas con sindrome de Chédiak-Higashi se comunica

enfermedad periodontal grave y gingivitis en edad temprana.

Fig.12. paciente con sindrome de Chédiak-Higashi, con albinismo
y nistagmo.
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5. TRATAMIENTO

Aunque muchos procedimientos de tratamiento se han realizado para
prevenir la pérdida prematura de dientes, no hay ningun protocolo de

tratamiento definitivo.

El tratamiento para los pacientes con sindrome de Papillon-Lefévre
debe de comenzar desde temprana edad, cuando los pacientes aun se

encuentran con la denticion primaria.

Primero se debe de ver el grado de enfermedad periodontal que

presentan.

Se comienza con raspado y alisado radicular de los dientes afectados
bajo anestesia local; después de realizar esto, el tratamiento se apoya con
higiene oral que consiste en enjuagues bucales de cloherixidinadigluconato
al 0,2% dos veces al dia, las citas de control deberan realizarse

semanalmente.

Algunos de los pacientes que presentan abscesos periodontales se les

prescribe eritromicina durante 10 dias para eliminar los abscesos.

Al realizar estudios de cultivo se detecta que los pacientes son
portadores de A.actinomycetemcomitans por lo cual se les prescribe
antibiético de tetraciclina (100mg/dia) durante tres semanas. Los dientes
primarios que se ven muy afectados por la enfermedad periodontal, con
pérdida Osea severa se les extrae; durante el periodo en el que se
encuentran tomando el antibidtico. Dias después de las extracciones, se
colocan dentaduras inmediatas para restablecer la funcidon masticatoria. Los
pacientes deben regresar a la clinica durante 3 meses para un seguimiento y

mantenimiento de la higiene oral.
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Este seguimiento de control se realiza para la prevencién de la
enfermedad periodontal al momento de erupcionar los dientes de la segunda

denticion.

Como es comun en los pacientes que presentan este sindrome, los
dientes de la segunda denticion también se ven afectados desde el momento
en el que erupcionan, presentando bolsas periodontales de hasta 14 mm de
profundidad y pérdida 6sea severa con reabsorcién del hueso alveolar, por lo
cual se ven en la necesidad de ser extraidos prematuramente bajo un

tratamiento de doxicilina 100mg/dia durante 3 semanas.

Se planifican dentaduras inmediatas, (Fig.13.) para el maxilar y la

mandibula para restaurar la denticiéon y mantener la relacion interoclusal.

Fig.13. Prétesis parcial removible.

Estos pacientes se ven en la necesidad de seguir su tratamiento

durante afios para seguir con profilaxis y protesis de transicion.

Una vez ya establecida la segunda denticion, con los dientes que aun
quedan en boca, se puede comenzar un tratamiento de ortodoncia para
corregir la oclusion y la posicion de los dientes; colocando aparatos
superiores e inferiores con alambre de nitinol para la nivelacion inicial. El
tratamiento de ortodoncia se basa en fuerzas muy ligeras a causa de un
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periodonto fragil (Fig.14). Aun con el tratamiento de ortodoncia los pacientes
deben seguir un control de visita con el odontélogo cada tres meses, para
rigurosas limpiezas y controles radiograficos, para detectar si no hay un
avance de la destruccion oOsea. El tratamiento de ortodoncia dura
aproximadamente un afo y medio, dependiendo de la cooperacion del

paciente.

Fig.14. Tratamiento de ortodoncia.

Después del tratamiento de ortodoncia, se considera la colocacion de
prétesis fija sobre implantes para restaurar la denticion; se evalua la anchura
y la altura de la cresta alveolar, la cual en la mayoria de los casos no es la
adecuada debido a la pérdida del hueso por las extracciones a temprana
edad; se planea una cirugia para realizar un aumento del reborde alveolar
principalmente en la zona de anteriores, para realizar el aumento del reborde
alveolar se utiliza una matriz de hueso desmineralizado y una membrana de
titanio (Fig.15).

Se aumentara el tamafio del reborde alveolar al colocar una
barrera fisica (malla o membrana) de manera de "carpa" alojando en su

interior algun injerto 6seo.
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Fig.15. cirugia de regeneracién de reborde alveolar, colocando una
membrana de titanio.

Esta malla va a regenerar el hueso propio del paciente dentro de esta,
y en unos meses el huesoestaradenso y firme para la

posterior colocacion de implantes.

La membrana de titanio se retira a las 8 semanas posteriores de la
cirugia (Fig.16); a los tres meses se cree que es considerable colocar los
implantes de titanio; en algunos casos es necesario repetir el aumento para

espesar el hueso para los requisitos estéticos.

Fig.16. Se retira la membrana de titanio a las 8 semanas posteriores a
la cirugia.
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Una medicion objetiva de la movilidad del implante se realiza 4 meses
después de la cirugia utilizando un dispositivo de prueba de la movilidad
electronica si el resultado es, -1 y 0; es apto para pilar de una proétesis fija

(Fig.17). Y como parte ultima del tratamiento se coloca la proétesis fija.

Fig.17. colocacién de implantes

El paciente debera estar seguimiento para profilaxis y tratamientos de

higiene oral®?.

22. HILAL USLU TOYGAR. Combined Therapy in a Patient with Papillon-Lefévre syndrome: a 13-year follow up.
1819-1824.
Figs. 13-17. Ib.Pag. 1821, 1822.
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CONCLUSIONES

El sindrome de Papillon-Lefévre es una enfermedad con menos de un siglo
de descubrimiento, se han presentado pocos casos, pero en todos se han
observado las mismas caracteristicas clinicas, como hiperqueratosis

palmoplantar, y una periodontitis agresiva en pacientes de temprana edad.

En SPL, la destruccion del periodonto es grave y comienza en los
primeros afios de vida aproximadamente de 1 a 4 afos de edad.
Clinicamente, los pacientes presentan sangrado de las encias, eritema,
supuracién e inflamaciéon, cosa que finalmente conduce a la pérdida

prematura de los dientes permanentes.

Se han llevado a cabo diversos protocolos de tratamiento para estos
pacientes, algunos con buenos resultados, ya que la rapidez con la que
avanza la periodontitis es sorprendente, y también depende de la

cooperacion por parte de los pacientes.

El sindrome puede reducir la confianza en si mismo del paciente a una
edad muy temprana ya que desde muy pequefios comienzan a perder los

dientes, por lo tanto la rehabilitacion oral debe tomar vanguardia.

Sin embargo, la gestiéon desde el punto de vista periodontal parece
seguir las fases de rutina de la terapia periodontal, con especial énfasis en la
revision periddica y el mantenimiento de los pacientes con antibidticos

sistémicos cuando se considere necesario.

Aunque el reemplazo inicial es con protesis parciales removibles, su
futura consideracion se debe dar para protesis implantosoportadas. La

rehabilitacion integral de la salud periodontal y la estética funcional es, pues,
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un enfoque interdisciplinario que mejora el estado de animo de los pacientes

y los padres.

Si estos pacientes, nos son atendidos a tiempo o no siguen un
protocolo de tratamiento, suelen quedar edéntulos aproximadamente a la

edad de 15 afnos.

Los regimenes de tratamiento incluyen sistema de antibiéticos, higiene
oral, tratamientos de fases periodontales, tratamiento de ortodoncia, prétesis,
e implantes, para rehabilitar la funcion, fonacidén y estética, asi como una

autoestima alta en los pacientes.

Con lo que podemos concluir que teniendo un buen diagnéstico de la
enfermedad y un comienzo de tratamiento a temprana edad, y disciplina por
parte de los pacientes podra haber un exitoso resultado, devolviéndoles

funcién y estética.
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