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Sindrome de Papillon-Lefevre. Presentaciéon de dos Casos
The Papillon-Lefevre Syndrome. Presentation of two cases

Manuel Barreras Tacher(1)

RESUMEN

Se presenta el estudio de dos casos con Sindrome de Papillon-Lefevre. En el examen clinico se
constato la presencia de hiperqueratosis palmo-plantar, que fue confirmada por el especialista en
dermatologia, asi como la presencia de periodontoclasia por parte del periodontélogo. El estudio
histopatoldgico arrojé una marcada inflamacion cronica de la pared lateral de la bolsa, con actividad
osteoclastica intensa y déficit de actividad osteoblastica. El cemento de la raiz era escaso excepto en
la porcién apical, donde se identific6 cemento celular. En estos pacientes se realiz6 tratamiento
quirurgico que incluy6 el raspado y alisado radicular, asi como sesiones de tartrectomia cada 7 dias,
indicandose ademas vitamino y antibiético terapia. Estos tratamientos se realizaron durante 6 meses
siendo controlados en el servicio de periodoncia por dos afios con resultados satisfactorios
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INTRODUCCION

La hiperqueratosis Palmo-Plantar y periodontoclasia o sindrome de Papillon-Lefevre es una afeccion
relativamente rara, con un prondstico dental desfavorable (1). EI comienzo de esta patologia suele
situarse entre el afio y los 4 afios de vida, al aparecer el eritema y la queratodermia en las palmas y
las plantas y extenderse hacia los lados de las manos y los pies. Las zonas afectadas se encuentran
perfectamente delimitadas. El grado de afectacion puede ir disminuyendo con la edad (2,3). Los dientes
caducos presentan una erupcion normal, posteriormente las encias se hinchan y enrojecen, el proceso
va progresando hasta destruir el reborde alveolar, con pérdida de los dientes hacia los 4 6 5 afios, este
proceso se repite con los dientes permanentes siendo dificil que permanezcan en su lugar después de
los 15 afos de edad (4,5,6,7,8).

Durante la desintegracion periodontal el resto de la cavidad bucal tiene un aspecto normal.

RELATOS DEL CASO

Caso No. 1 Paciente de 31 afios de edad, de la raza blanca, nacionalidad cubana y profesién maestro,
gue acude a consulta con diagnéstico de poseer una periodontitis generalizada. (Foto No.1).

Se confecciond la historia clinica completa, incluyendo el indice de higiene bucal de Love, analisis
complementarios completos, asi como estudio radiogréafico periapical y vista panoramica. Al examen
fisico intrabucal se observé, inflamacion gingival generalizada, perdida de la morfologia y textura,
bolsas profundas y movilidad (foto No. 2) Al realizar el examen fisico extrabucal, sospechamos que el
paciente, poseia alguna afeccion genética, en la interconsulta con el dermato6logo, se corrobor6 que el
paciente presentaba hiperqueratosis palmo-plantar por lo que indico el tratamiento adecuado a este
caso, (Fotos No. 3y 4). Los examenes complementarios fueron negativos, el estudio histopatologico
en el diente estudiado (1:8) mostro inflamacion cronica en la pared de la bolsa con actividad
osteoclastica marcada y poca actividad osteoblastica, el cemento de la raiz era escaso excepto en la
porcion apical donde se encontré cemento celular.



El paciente no obstante lo avanzada de su enfermedad periodontal no referia tener dolor a la
masticacion

Caso No. 2 Paciente de 26 afios de edad de la raza blanca nacionalidad cubana y profesion musico,
acudio a consulta remitido del servicio de atencion primaria con el diagnéstico de poseer periodontitis
generalizada. Se confecciond la historia clinica de Periodoncia, incluyendo el indice de higiene bucal
de Love, se indic6 andlisis complementarios, estudio radiografico periapical y Rx vista panoramica. Al
examen fisico intrabucal apreciamos alteraciones similares al caso atendido el afio anterior y
realizamos la interconsulta con el dermatélogo, el cual corrobora la presencia de intensa
hiperqueratosis palmo plantar procediéndose a indicar el tratamiento adecuado (foto No. 1). Los
examenes de laboratorios fueron negativos y el estudio histopatologico en el diente estudiado (4:8)
mostré inflamacién cronica de la pared de la bolsa con actividad osteoclastica intensa y escasa
actividad osteoblastica, el cemento de la raiz se observé escaso en casi su totalidad. El paciente adn
con su intensa pérdida 6sea no referia molestias al masticar los alimentos, quejandose solamente por
la retencion de los mismos.

COMENTARIOS

En estos dos pacientes pudimos observar manifestaciones clinicas y estomatolégicas muy similares
entre ellos y a las reportadas por autores como Gorlin y Anderson (1), pues tanto la periodontoclasia
como la hiperqueratosis estuvieron presentes y los analisis complementarios no aportaron datos tal
como refieren autores como Gorlin y Haneke (1,5). Se observé buena respuesta al tratamiento
guirdrgico y quimioterapico pues permitié prolongar a partir del tratamiento aplicado la vida util de los
dientes por mas de dos afios.

El hecho de que estos pacientes conservaron por tanto tiempo sus dientes, contrario a lo referido en la
literatura puede deberse a la posibilidad de acudir al estomatélogo sistematicamente y de forma
gratuita. El diagnostico diferencial con el Mal de Meleda esta dado porque en esta patologia la
hiperqueratosis esta presente en el momento del nacimiento y no hay alteraciones dentarias
posteriores. Estos son los primeros casos reportados en nuestro medio, de ahi la importancia de su
conocimiento por parte del estomatélogo, el especialista en periodoncia y el médico general integral.

SUMMARY

The study of two cases of Papillon-Lefevre syndrome are introduced. In this trial the palmo-plantar
hyperkeratosis was present and confirmed by the dermatologist, as well as the presence of
periodontoplasia confirmed by the periodontist. The histopathological study showed a marked chronic
inflammation of the lateral wall of the periodontal pocket, intense osteoclastic activity and a deficit of
the osteoblastic one. The cementum was scares but at the apical area, in which cellular cementum was
identified. Surgical treatment was performed in these patients, including, scaling, as well as sessions of
tartrectomy every week treated with vitamins and antibiotics. These treatments lasted for 6 months,
being controlled by the periodontist for two years with satisfactory results.
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