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PROLOGO

El Sindrome de Hiperqueratosis Palmo-Plantar fue -
descrito por primera vez en Parfs el 14 de febrero de 1924 por -

Papillén y Lefevre.

El sindrome esta caracterizado por manifestaciones
sistemicas y en cavidad oral; dentro de las caracteristicas sis-
temicas tenemos la hiperqueratosis en las palmas de las manos y
planta de los pies que también suelen aparecer en codos, rodi---
1las, brazos, dorso de los dedos, piernas, muslos, tend6n de - -

aquiles y axilas.

Otras manifestaciones reportadas han sido eczema vy

eritema en la regién facial, sacra y glGtea,

Las zonas de hiperqueratosis suelen aparecer bien

del Imitadas y agrietadas.

Las caracterfsticas de este Sindrome en cavidad --

oral son las siguientes:

La erupcién de ambas denticiones se desarrolla normalmente y a -
medida que aparecen en boca van sufriendo destruccién del liga--
mento perlodontal y pérdida del hueso alveolar, Los dientes pre
sentan movilidad, retraccién gingival, exposicién radicular, bol

sas periodontales, halitosis y en ocaclones exudado purulento.

lLa enclfa que rodea los dientes se torna erltemato-

sa, facilmente hemorragica y dolorosa,
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La pérdida dentaria se efectua en el mismo orden -
de erupcién y aproximadamente a la edad de 4 6 5 afios se ha per-
dido la denticién primaria y a los 14 afios la denticién permanen
te, a excepcién de los terceros molares que pueden o no correr -

la misma suerte que las otras,

-

Se han descrito también calcificaciones ectépicas

al igual que osteoporosis general izada,

Los cambios a nivel microscépicos son los siguien-

tes:

Inflamacién crénica de la encfa'y de los tejidos periodontales -
de soporte, con destruccién de la adherencia epitelial, degenera
cién de las fibras del parodonto con resorcién del hueso, cemen-

to y dentina.

Desde el punto de vista etilégico existe el crite~
rio de que este sindrome es heredado y sigue un patrén recesivo
autosbmico, Los padres pueden no estar afectados, pero ambos --
deben portar genes autosémicos para que el sfndrome aparezca en
la descendencia. Puede presentarse en hermanos, los varones y -

las mujeres son afectados por igual.

La frecuencla estimada es de uno por cuatro millo-

nes,

Muchos casos del Sfndrome de Papillén-Lefevre se -~
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han detectado por que los padres se dan cuenta de la diFicgltad
que tiene el nifio para tomar sus alimentos o por que existé san -
grado de la encfa con movilidad dentaria por lo cual son lleva--
dos al odontblogo, teniendo que estar este capacitado para su - -
diagnéstico correcto, conociendo la sintomatologfa propia de - -

este Sindrome,

Adem&s de detallar los signos y sintomas del - - -
Sfndrome Papillén-Lefevre se discutirén las posibles etilogfas,
los hallazgos genéticos, el nimero de casos reportados y la pre-

sentacién de un caso clinico que ilustre mejor este trabajo,
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INTRODUCCION 1

lLos conocimientos que debe poseer un Cirujano Den-
tista no deben ser provativos de su materia puesto que la Odonto
logia no es una ciencia aislada sino que se encuentra ampliamen-
te relacionada con otras disciplinas médicas como (Microbiologia
Medicina Interna, Histopatologfa, Dermatologia, Génetica, etc.) -

de no menor importancia,

E1l odontélogo como profesional de 1a medicina debe
conocer estas desciplinas e interrelacionarlas para tener un me--
jor conocimiento de las diferentes alteraciones que pueden pre--
sentarse en los individuos de la poblacién general y de esta ma-

nera elaborar el tratamiento adecuado.

La Odontologla al igual que otras ramas de la medi
cina esta condicionada a numerosos cambios y un constante desa--

rrollo técnico y cientifico.

Esta desciplina como parte de la Medicina no es --
desconocida en la historia ya que se tienen datos muy antiguos -

de su exlistencia y préctica.

Los reportes de su existencia en la antiguedad se
remonta a los fenicios, quienes ya la practicaban, més tarde en
la Grecia antigua se tenia la idea de conceptos de tipo clent1fl
co y no fueron pocos los autores que le dieron una gran importan

cia,

Luego més tarde en Europa aparecen los que fueron
los antecesores de los modernos odontélogos, los barberos quie--

nes adembs de arreglar el cabello y afeitar a las personas tam--
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bién practicaban extracciones y efectuaban otras préacticas médi-
» . . A .
cas como lo fueron las sangrias, todo esto con instrumentos rudji

mentarios y poco précticos,

Al paso del tiempo la Odontologia empieza a ser ==

estudiada en las Universidades y deja de ser oficio de barberos,

En 1880 Black y Wards dan un paso mas al avance de
esta disciplina con la ayuda de la invencién de nuevos instrumen
tos especificos como fueron las fresas y un rudimentario torno -
ademés de sus famosos postulados para el tallado de cavidades, -
mientras que otros estudiosos de la materia segufan contribuyen-
do a su formaci6n estableciendo conceptos més definidos como es”
el de la teorfa proteolitica de la caries emitida por Glotiebb y

Miller,

En la actualidad gracias a la moderna tecnologfa vy
sus sofisticaciones amén de los inumerables adelantos cientifi--
cos y el estudio integral de las &reas médicas hacen en conjunto

una mejor Odontologia,

Como ya se menciondé antes el Cirujano Dentista re-
quiere de otro tipo de conocimientos que le capaciten para el ~-

me jor desarrollo de su profesién en forma cientifica,

En este trabajo se hace notar la Importancia de --
tres disciplinas que determinan el conocimiento de la enfermedad
y son la Dermatologfa, la Histopatologfa y una joven e Interesan

te clencia, lLa Génetica,

En relacién a la Dermatologfa que desde siempre se




ha utilizado en el reconocimiento de enfermedades que afectan a
ta piel y los tegumentos y suele ser de etiologfa mdltiple que -
da por resuitado cambios en su color, textura, consistencia y ==
temperatura, dando un indicio més para la determinacién de las -

diferentes enfermedades.

Para el odont6élogo la piel no debe ser tnicamente
la capa de tejido que recubre al cuerpo y lo proteje de las in--
clemencias del tiempo ya que es de suma importancia tener el co-
nocimiento bésico bien establecido, puesto que el campo de traba
Jjo del odontélogo se encuentra en estrecha relacién con la Derma
tologfa (tejidos blandos, mucosa, labios) y de esta manera nos -

permita discernir entre lo que es normal y lo que no lo es,

No solamente se debe fijar la atencién en los teji
dos bucales sino que se debe hacer una observacién de la piel de
otros sitios del cuerpo (manos, brazos, piernas, cara,cuello, --
etc.,) y conesto obtendremos un parametro m&s para la elaboracién

de un diagnéstico en forma acertada.

Mencionar a la Génetica serfa hablar de la humani-

dad misma aunque se considere una ciencia nueva,

La génetica es la rama de la medicina que se ocupa

de la herencia y la variacion.

E1 interés del hombre y su conocimiento sobre la «-
herencla adn en forma elemental, data de la mas remota antiguedad,
Se han descubierto escritos cuneliformes babilénicos de hace sels

mil afos, que se cree que son &rboles genecalégicos de animales,



Los griegos destacaron el pensamiento de la influen

cia del medio ambiente sobre la transmisién heriditaria .

En 1828 Van Baer descubre el huevo humano y los ade
lantos de microscopfa corroboran la teoria de la epigéneses - - -

(Siglo X1X). (5)

El francés Jean Baptistec Lamarcks lanza la teorfa
sobre los caricteres hereditarios adquiridos del! medio ambiente, -

esta teorfa tuvo gran aceptacién hasta hace algunos afios.

M&s adelante aparece la publicacién del libro sobre
el origen de las especies y las ideas de la evolucién que fue un
trabajo efectuado por Charles Darwin después de 25 afios de estu--

dios y experimentos,

E1 padre de la Génetica moderna Gregorio H., Mendel
que debe su nombre a un extraordinario trabajo sobre la herencia
en los vegetales hfbridos y la conclucién de su obra denominada -
las Leyes de Mendel o Leyes de la herencia vigentes hasta hues---

tros dfas. (5).

Después de inumerables estudios, nuevos conocimien-
tos y el perfeccionamiento de miltiples técnicas en 1956 en -~ - -
Suecia T]io y Levans emplean el cultivo tisular de pulmones feta-

les demostrando que el verdadero nimero de cromosomas es de L6,

A sido suficiente poco mas de medio sliglo para pro-
ducir una verdadera revolucién en las ciencias blolégicas gracias

solamente a una de ellas la Génetica.



Las unidades hereditarias que se trasmiten de una
generacién a otra son conocidos como genes que estén ubicados en

una molécula larga llamada &cido desoxirribonucleico (A.D.N.).

E1 A.D.N, se organiza en estructuras con propieda-
des de tinci6n especiales llamados cromosomas que se encuentran

en el ntcleo de la célula.

Cada gen ocupa una posicién especifica en el cromo

soma llamado lucus del gen,

Un gen contiene informacién y el A.D.N. es normal-
mente una molécula fija con capacidad de autoreplicarse, en algu
nas ocaciones puede esponténeamente ocurrir un cambio en alguna
parte del A,D.N, llamado mutacién,es a menudo visto como un cam-
bio en la apariencia fisica del individuo o en algtn atributo --

mensurable del organismo llamado caré&cter o rasgo., (5).

La Histopatologfa es la rama de la Medicina que --
tiene por objeto dar a conocer los resultados Histolégicos, Pato
16gicos de los diferentes tejidos que presentan anormalidad - -
clinica que preocupan al Cirujano Dentista o Médico General y --
que se obtiene de manera particular para su estudio (Citologfa,-
Exfoliativa, biopsia, Exudado Faringeo, etc.) y son procesados
para su estudio mediante técnicas especificas de Laboratorio - -
(Tinciones E,0, descalficaciones etc,) para ser observadas al --

microscopio y de esta manera corroborar o emitir dlagnéstico,

Ha sido necesario el conocimlento de tres discipll

nas médicas y su interrelacién para obtener el conoclmiento sufi




ciente para la determinacién de una alteracidn poco conocida e -

interesante.

Pocos son los estudios que se han realizado con -~
respecto a esta rara patologla de inegable interés no solamente
para el médico general o el especialista (generalmente el derma-
télogo) sino también para el Cirujano Dentista, ya que es el da-
to oral lo que nos establece el diagnéstico diferencial de entre

otras entidades con datos clinicos generales de gran similitud,

E1 sindrome es muy poco conocido en el medio odon-
tolégico a pesar del interés para el mismo, es por ello que se -
da a conocer un poco més presentado la mayor cantidad de datos -
generales y especificos para su reconocimiento ademés de la reco

pilacién biblliogréfica.

Es el medio hospitalario en el que generalmente se
encuentra este tipo de pacientes y es el servicio dermatolégico
el que solicitan debido a las lesiones cuténeas que en ocaciones

es realmente alarmante,

Las caracteristicas de este sindrome han formado lo
que los autores mencionan como triada, es decir la Hiperquerato-
sis de palmas de las manos y planta de los ples la exfoliaci6n -
prematura de dientes deciduos y permanentes debido a un proceso
patoiégico bucal 1lamado Periodontosis Juvenil y la Aracnodacti-

fia,

Tenemos que en el primer punto como se mencioné --

las lesiones cuténeas tipicas se presentan en la palma de las --



manos y la planta de los pies, en algunas personas se ven involu
-
crados los maleolo, rodillas y codos que en ocaciones se tornan

severas, (21).

La Hiperqueratosis de las palmas y plantas es una
alteracion dermatoldégica frecuente, Era bien conocida en la an-

tiguedad por el pueblo y era explicada con cierto aire de cuento,

En China por ejemplo era el resultado de una impre
sién materna. '"Una mujer se embarazo cuando cruzaba el mar y un
pez salté del agua, ella lo atrapd entre sus manos y el pez la -
amenaz6 diciendo que su hijo iba a nacer con la piel de pescado

en las palmas de las manos.

En Holanda existfa una histotia similar'relatando
que durante una conflagracién en una iglesia un hombre toco la -
campana dando aviso del peligro, durante el proceso se lastimé -
las manos, su esposa estaba embarazada en ese tiempo y su hijo -

nacié con las manos como las de su padre", (14).

En la actualidad gracias a los avances cientificos
incluyendo la microscopia principalmente sabemos la constitucién
normal de la piel ademés de la etilogfa de las diferentes enfer-

medades que la afectan.

En el segundo punto que es el de mayor importancia
para nosotros y en sf para el diagnéstico mismo, es la periodon-
tosis juvenil la cual no tiene una etlologfa especifica y se pre
senta a muy temprana edad en los pacientes dando como resultado

la exfoliacién expontanea y prematura (h) (21) de dientes prima-




rios quedando el nifio desdentado aproximadamente a los 4 aﬁps y
durante este perfodo la gran dificultad de alimentarse debidamen

te limitandose a una dieta lfquida y blanda,

Al hacer erupcién los dientes permanentes el proce
so se repite con idénticas caracteristicas que la primera, como
son bolsas periodontales profundas, pérdida del hueso alveolar vy
la exfoliacién del diente permanente (11) y el paciente se ve en

la necesidad del uso prétesis total removible en ambas arcadas.

Y por Gltimo un gran porcentaje de los pacientes -

presentan también aracnodatilia.

La frecuencia con que se presenta este sfindrome es
de 1 por 4 millones de personas y los portadores de esta altera-

cién se estima en 2 por cada 4 millones., (29).

La etiologfa es netamente genética ya que se consi
dera como autosbémica resesiva y es por esta caracterfstica que -
pueden verse afectados m&s de un miembro de la familia sin tener

dominancia en sexo. (27).

Para una mejor ilustracién del trabajo se presenta

un caso clinico con su respectivo cuadro y estudio.
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BOSQUE JO HISTORICO DEL SINDROME PAPILLON LEFEVRE. ‘
lLa primera descripcién del sindrome fue hecha en

1924 por Papillén y Lefevre, (21) en ese afio se pensd que era una
variacién del mal de Meleda que es una enfermedad que aparece en
el 15% de la poblacibn espafiola de la isla de Meleda en el Medi-
terraneo y que posee gran similitud en sus caracterfsticas clini
cas en la piel, al igual que en el sindrome las personas afecta-
das por el mal de Meleda presenta Hiperqueratosis en palmas de -
las manos y planta de los pies pero no existe la alteracién en -
la cavidad oral, este signo fue lo que llamé Ta atencidén de los

autores y fue parémetro para discernir entre una y otra altera-~
ci6bn, En un principio Papillén y Lefevre también pensaron que -
se podfa tratar de una disfuncién de tipo endocrino esto no se -

comprohé y se descartd la posibilidad, (2),

Tiene el mérito Papillén y Lefevre de haber descri

to una alteracidn diferente e importante,

La aparicién de nuevos casos y su reporte en la =--
literatura motivan a Gorlin, Sedano y Anderson la publicacién de
un artfculo donde ellos hacen una recopilacién y estudic desde -
1927 a 1964, Los reportes de estos casos son reportados de dife
rentes pafses de Europa, Oriente y Norteamerica siendo variabie
el nitmero de casos en el mismo afio, En este reporte se menciona
por primera vez la etiologfa autosémica reseslva gracias a los -

adelantos cientificos con respecto a la genética. (13).

Tres afos més adelante en 1967 Smith y Rosenweig -

reportaron 7 nuevos casos pero con la desventaja de no estar de-
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bidamente documentados como en el caso de Gorlin y Sedano en - -
-

1964, (37).

Wilson y Portland escriben en la literatura médico
odontolégica sobre un joven de 17 aflos con las caracteristicas -
del sfndrome presentando un odontograma y fotograffas del pacien

te después de haber emitido y corroborado su diagnéstico. (37).

En el mismo afio (1969) y con algunos meses de dife

rencia Galanter y Bradford comentan la noticia de 3 casos,

En su publicacién nos dicen que se trata acerca de
tres nifios, dos de los cuales eran hermanas, ellos integran a su
artfculo los &rboles genealbgicos de los pacientes y discuten la
posibilidad de que exista consanguinidad entre los padres aunque

esto no es un factor desisivo para que se presente la alteracién.

La edad de los pacientes es variable al igual que
el sexo, como se observé en los pacientes presentados por ------
Mundord y Hicori, el primero de ellos presenta un infante de - -
tres afos de edad y el segundo un nifio de 11 afios, ambos son da-
dos a conocer en la publicacién de la literatura odontolégica --

Norteamericana. (12).

En México (1970) el Dr. Navarrete y colaboradores
dan a conocer por medio de la revista de la A.D.M. a dos pacien-
tes, una nifia y un varén de corta edad, ambos con hiperquerato--
sis de las palmas de las manos y la planta de los ples,desde muy
temprana edad y en forma caraterfstica un afo después, se hicle-

ron presentes las alteraciones bucales como es la movilidad den-

taria, radiogréficamente se apreclaba marcada osteolisis e¢n sen
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tido horizontal de la cresta alveolar abarcando todos los dien--

tes existentes,

Diez afios después y por el mismo conducto (A.D.M.)
se tiene noticias de un paciente con idénticas caraterfisticas --
que el primero y en el cual se sospecha de la existencia de san-
guinidad entre los padres, este criterio se expresd en base al -

nimero de habitantes de la poblacién y lo aislado de la misma. -

(4).

En 1978 nuevamente la A.D.M. nos presenta dos nue-
vos casos més en el norte de la Reptiblica, en esta ocacién es un
paciente femenino de tres afios de edad con extrema movilidad den

taria, encfa hemorrégica y dolorosas. (1).

Los exémenes de laboratorio (parcial de orina y -~
biometria hemética) revelaron que la paciente se encontraba ----

anémica,

El otro caso (hermana de la primera paciente) de -
igual forma se le practicaron los estudios dando igual resultado

que la primera,

La madre de estas dos nifias hace mencién que las -
lesiones dérmicas aparecieron a los sels meses de edad y al tras
currir el tiempo iba en aumento la hiperqueratosis que se presen
t6 no solamente en los sitios caracterfsticos de la alteraclén -
sino también en los dedos de las manos hasta la artlculacién y -

los codos,

l.La Revista Mexicana de Dermatologfa en el afio de -
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1979 presenta tres casos, su dicusién en cuanto a los aspectos -

clinicos, genéticos y del manejo de la enfermedad,

La recepcitn de estos pacientes fue en el Centro -
Médico de Occidente y lo describen como sigue, dos de los pacien
tes pertenecfan a la misma familia (hermanos) ambas fueron pro--

ducto de embarazos a término y normales en peso y tamafo. (18).

La erupcién de los dientes deciduos fue completa--
mente normal pero poco después se exfoliaron en forma prematura
y siguiendo el orden de erupcién. El examen fisico de ambas re-
veld parémetros somatométricos dentro de los limites normales -~
al igual que un tercer caso que presentd un cuadro clinico muy -
similar al primero, los estudios de laboratorio y gabinete en --
los tres casos fueron; general de orina, quimica sanquinea, cur-
va de tolerancia a la giucosa, V.D.R.L. A.E.L. protina C reactl
va, células ﬁ., EL., reticulocitos, plaquetas, transaminasas - -
oxalacéticas y pirtvica, pruebas de funcionamiento tiroideo y --

cariotipo, encontrando alteraciones Gnicamente enla Biometrfa --
Hem&tica que reveldé anémia normocitica hipocrémica en los pacien

tes de la misma familia,

En la literatura médico-odontoldgicanacional se --
han reportado nueve casos en diez afios lo que sugiere lo poco -~

frecuente de la alteraci6n y por consecuencia que sea desconoci-

da por muchos odontélogos y médicos generales.
E1 actual crecimlento de la poblacién en nuestro -
pafs trae consigo la posibllidad del aumento de pacientes y por-

tadores de la alteraclén,
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CARACTERISTICAS MEDICAS,
E1 profesional dedicado a la medicina en cualduie~-

ra de sus diferentes &reas no se debe conformar con el simple as
pecto fisico que los individuos muestran a primera vista, por --
que no es posible emitir valoraciones sin bases mas profundas y

fundadas en diferentes tipos de pruebas y sus resul tados.

La préctica de la semilogfa y simiotecnia debe ser
con el fin de obtener la mayor cantidad de datos generales, espe
cificos (tiempo, inicio, frecuencia, duracién del agravio) subje
tivos y objetivos como son las caracteristicas ciinicas, histopa
tolégicas, radiol6gicas, etc., para conocer por completo y en de
talle la alteracién o enfermedad que aqueja al paciente y por lo

cual se presenta a la consulta,

Al practicar la semilogfa y semiotecnia de un pa--
ciente con Sindrome Papillén-Lefevre encontramos una serie de da

tos que nos ayudaron a formar un diagnéstico,

Este raro padecimiento afecta a la poblacién en --
proporcién de | por 4 millones y se considera que es trasmitido

por un gen autosomico resesivo,

El paciente reporta que sus padres no presentan --
una alteracién semejante a pesar de ser ellos los portadores y -

son sanos aparentemente,

Se sabe que los portadores tienen severas altera--
clones genéticas manlfestadas en un desvalance de los genes so--

cios es decir presentan en comin un gen alterado,

La relacién de consanguinidad puede existir o no -
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FOTOGRAFIA 1-2,- Las lesiones dermatolégicas persistentes duran-

te toda vida del paciente,
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entre los padres siendo este Gltimo factor el que aumente el por
centaje de posibilidades que la alteracién se presente afectando

a la descendencia. (27).

En promedio independientemente del sexo cada hijo
tiene un 25% de posibilidades de padecer la enfermedad y manifes
tarse en mé&s de uno de los miembros de la familia (hermanos -

Gnicamente). (27).

En el caso de que el paciente forme una familia la
posibilidad de trasmisién del defecto son pocas o casi nulas a -

menos de que la pareja sea heterocigoto,

Los nifios son normales al nacer, la mayorfa son -~
productos a término y partos normales, no existe antecedente de
exposicién previa a radiacién o algln tipo de factor externo que

pueda alterar el producto,

La caracteristica mis Importante de la exploracién
clinica y parte de la triada patognémonica en estos pacientes es
la hiperqueratosis palmo-plantar conocida también como querato--

sls y queratoma,

La etiologfa de la hiperqueratosis no es especifi-
ca y dnica, la alteracién puede ser adquirida o congénlta, puede
presentarse aislada o acompafiar a otras enfermedades o bien for-

mar parte de algin sindrome,

Existe una clasiflcacién clinico~genética de la ~-
hiperqueratoslis hereditaria, esta es, en las formas dominante -~

intermedia ligada al sexo y la resesiva,

Sy—— Y
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FIGURA 1.- Arbol Geneal6gico tipico de individuos afectados por el

S.P.L,

FIGURA 2, - Comparacién de alelos normales con alelos afectados al

mismo nivel y que como resultado el producto es el afec

tado, * (27).
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Las formas dominantes pueden presentarse solo que-
ratodermia palmo-plantar o ir acompaifiada de otros signos cbmo es
el queratoma mutilante hereditario, la forma intermedia de hiper
queratosis palmo-plantar ligada al sexo, estd unida a displasia-
ectodérmica anhidrética. Las formas resesivas de la queratosis

palmo-plantar ligadas al Sindrome Papillén-Lefevre.

El engrosamiento como resultado de los defectos --
genéticos en la cinética célular lo cual lleva a una velocidad -
aumentada de produccién de piel o en disminucién o retardo en la
velocidad a la cual se desprende el estrato corneo. Mediante la
inspeccién cuidadosa o por biopsia de piel es posible determinar

que componente de la piel esta causando el engrosamiento,

La hiperqueratosis palmo-plantar herediraria se ca
racteriza por un intenso engrosamiento del estrato corneo de la
epidermis de estos sitios caracterfsticos, por lo general es si-

métrica y afecta a todas las zonas con Igual intensidad,

Se tiene conocimiento que las lesiones aparecen du
rante el primer mes de vida sino es que desde el nacimiento con
eritema y fisuras en la planta de los pies y las palmas de las -
manos, las que adquieren una apariencia total a los 6 meses de -
vida, situacién que coincide con la erupcién de los dientes pri-

marfos. (28),

La constituciéon normal de la piel se ve alterada -
por las capas de queratina que la invaden formando placas difu--
sas en forma puntiforme o maculosa en los sitios caracterfsticos

de la enfermedad, las lesiones dan la apariencia de estar hidme--

JUUTSENEP S)
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das debido a la hiperqueratosis, despidiendo mal olor y cierta -
disposicion a infectarse sobre todo las placas situadas en la -~

planta de los pies,

También se puede localizar durante la exploracién
alteraciones hiperqueratosicas en otros sitios del cuerpo como -
es en las rodillas, maleolos, tenddn de aquiles, parte dorsal de

las manos (dedos) y el dorso de los pies.

Se observa que la hiperqueratosis no avanza en for
ma simultanea a la edad del paciente aunque conserva cierto gra-

do de hiperqueratosis durante toda su vida. (37).

El paciente refiere dependiendo de la edad del mis
mo que las lesiones presentan generalmente dos perfodos de exa--

cerbacién de las lesiones dérmicas.

El primer perfodo de exacerbacién de las lesiones
coincide con las condiciones climatolégicas, durante los meses -
de invierno las placas se ven aumentadas en su grosor y en la =--

primera desaparecen casi por completo.

Y un segundo perfodo de exacerbacién de las lesio-
nes coincide con la erupcién de los dientes primarios y permanen
tes viéndose aumentada y coincidiendo con el perfodo agudo de --

periodontosis, (14),

Al suscitarse la exfollacidén generalmente exponta-
nea o el tratamiento dental a base de exodoncia el paciente re--
fiere una remisifin de las leslones cutaneas subsecuente a dicho

tratamlento mejorando el aspecto dérmico.
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Al continuar con la exploracién clinica nos perca-
tamos de una alteraci6tn ectodermal en las manos del pacicnte ta
afeccion ungueal se presenta con ufias delgadas, opacas y quebra-

dizas.(11).

E1 interrogatorio, la palpacién y la observacién -
de los demés elementos de la economfa humana asft como de los sis
temas que lo integran no presenta alteraciones que pudieran rela

cionarse con la sintomatologfa dermatolégica y bucal,

El estudio clfnico debe ser complementado con pruge
bas de laboratorio y gabinete asf como la toma de placas radio--
gréficas de sitios especificos de los cuales se tenga sospecha -

de anomalia.

Los pacientes afectados con este sindrome han sido
objJeto de todo tipo de pruebas de laboratorio y gabinete (Biome-
tria Hem&tica, hematocrito, general de orina, curva de toleran--
cia a la glucosa, V.D.L.R., protina C reactiva, transaminasa --
oxalacética y pirdvica etc.) dando como resultado normalidad en
la mayor parte de ellas, en algunos pacientes se observé anemia
normocftica debido a la dieta desvalanceada ingerida durante - -

largo tiempo.

La Interpretacién radiolégica de la placa en la to
ma especial de créneo nos revela un aumento de los depdsitos cél-
cicos de la tienda y el plexo coroldeo en forma asintomdtica y -
como integrante de la triada patognomonica que describe el sin-

drome (19), (31), (33).
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l.os individuos afectados por el sindrome Papilién-
lLefevre generalmente no presenta alteraciones flsicas al grado -
de verse impedidos para valerse por si mismos, son personas psi-
coldgicamente e intelectualmente normales y estan ubicados en --

las tres esferas,

Si se llega a presentar alteraci6n alguna a este -

nivel no esta directamente relacionada con este padecimiento,

Ast mismo se recomienda practicar biopsia profunda

y estudio genético familiar,




CARACTERISTICAS ODONTOLOGICAS,

El conocer e interrelacionar las disciplinas - -
médico-odontolégicas nos permite formar una valoraci6én completa

de los pacientes.

Un examen médico no se puede preciar de ser inte--
gral sin haber agregado a &l un estudio completo y a conciencia

de la cavidad oral.

La inspeccién a base de instrumentos (armada) el -
interrogatorio en forma exaustiva y ordenada, ademés de la toma
de la serie radiogré&fica de rutina nos permite obtener datos de
suma importancia para conocer las posibles causas que la afectan
o dafian,

El conocimiento basico de los componentes del sis-
tema estognomatico desde los variados puntos que en el intervie-
nen (Hembriologfa, Anatomfa, Fisiologia etc.,) y la presentacién
de las éaracteristicas conjuntamente con sus manifestaciones - =
clinicas de normalidad y afeccién en sus diferentes partes nos -
permite emitir un diagnéstico acertado y proporcionar las tera--

plas adecuadas para el restablecimiento de los pacientes,

La refacién existente entre las diferentes disci--
plinas odontolégicas (Odontopediatria, Parodoncla, Patologfa, -~
etc,) nos permite describir y estudiar una enfermedad de escasa
frecuencia y por lo tanto poco conoclda por Jos odontélogos, di-
cha entidad resulta Interesante por la Importancia de las carac-
terfsticas clinicas orales que presenta y que establecen el diag

néstico diferencial de entre otras entidades patolégicas,
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La periodontosis juvenil es una destruccién no -
inflamatoria degenerativa crénica del periodonto que comienza

en un tejido periodontal (colagena) o més. (32)

Se caracteriza por la migracién y aflojamiento -
temprano de los dientes en el caso del sfindrome es caracterfisti
co que se presenta en la nifiez y la adolescencia, existe la --
presencia de inflamaciéﬁ gingival secundaria con la formacién
de bolsas paradontales o sin ellas, como entidad patoldgica se
encuentra extraordinario el que sea padecida en la nifiez, ya
que se considera una enfermedad propia de la edad adulta madu-

ra, '

La etiologia de la Periodontosis Juvenil no se -
puede definir como una sola y especifica, suele instaurarse --
por varios factores como pueden ser las alteraciones sitemicas
y como en este caso por predisposicién genética heredada, au--
menta debido a factores irritantes de tipo local (placa, dento-
bacteriana, cadlculos etc.) aunque no son estos los directamente

responsables del proceso patolégico.

En un estudio en el afio de 1978 (35) los autores
exponen que existen otras causas etildgicas como es el haber -
encontrado organismos anaerobicos Gram - debido a una hipersen
sibilidad inmunolégica y la anormal idad entre la concentracién

de fnmunoglobulinas y células mediadoras,

En el caso de la etiologfa de la Periodontosis -~
Juvenil en el STndrome Papilién-Lefevre es netamente por pre--

disposicién genética heredada. (30), (37).
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Las caracteristicas clinicas normales se ven al-
teradas desde muy temprana edad, para ser méds precisos désde -
la erupcién del primer diente deciduo (6 6 7 meses) siguiendo
el orden en que los dientes llegan a los arcos dentarios y en

forma generalizada,

La gingiva en el 50% de los casos se encuentra -
inflamada, enrojecida, con profundas bolsas parodontales, halli
tosis y extrema movilidad dentaria hasta el punto de presentar
se la exfoliacién en forma indolora, exponténea y prematura de
los 6rganos dentarios, provocando la imposibilidad y molestia
para alimentarse en forma adecuada al paciente dando como re--

sultado en los anélisis sanguineos anemia normocitica. (18).

Al seguir su curso los tejidos periodontales se
destruyen y los dientes se plierden, esta afeccién también se

conoce como Atrofia Difusa del Hueso Alveolar. (22),

Desde el punto de vista histopatolégico se consi
dera que la enfermedad pasa por tres etapas, en la primera se
produce degeneracién de la fibras principales del ligamento - -
parodontal con ensanchamiento localizado del mismo por resor-~-
¢ién del hueso alveolar. Durante este proceso se observa una
proliferaclén de los capilares con formacién de tejido conectl
vo laxo no existe inflamacién ni proliferacibén de la adheren--

cla epitelial,

La segunda etapa se caracteriza por la prolifera
cién de la adherencia eplitelial a lo largo de la superficiec --
radicular, Durante este perfodo exliste una infiltracién célu-

lar leve en el tejido conectivo, [stos elementos celulares --
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dispersos son del tipo plasmocito y poliblasto.

En la dGltima etapa el epitelio de la adherencia
proliferante se separa de la superficie radicular y se forman

hendiduras gingivales profundas,

La inflamacién aumenta debido a la irritacib6n e

infeccién generadas en estos surcos profundos,

Los cambios microscépicos incluyen inflamacib6n -
crébnica de las fibras del ligamento parodontal con resorcién -

del hueso. (25).

Al erupcionar los dientes caAducos el proceso se
repite en igual forma afectando los tejidos parodontales y pro

vocando la resorcién 6sea,

Algunos autores han probado la terapia clinica -
de la profilaxis y curetaje pero el resultado no es lo que se

espera y hace necesaria la exodoncia maltiple, (16), (26).

E1 Cirujano Dentista debe manejar a la perfec---
cién el campo de la radiologia puesto que es un auxiliar de --
gran valor en los diagnésticos de elementos de sostén y 6rga--

nos dentarios afectados,

En la periodontosis el diagn6stico radiogré&fico
es definftivo, revela varios grados de bolsas parodontales en
forma vertical con pérdida 6sea alveolar y ensanchamiento del
espacio del ligamento parodontal, Esta bolsa vertical cuya --

pérdida 6sea suele ser extensa,
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FOTOGRAFIA 3.- Radiograffa de tercer molar afectado por la

lesién parodontal {periodontosis juvenil).

25
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E] pronéstico es totalmente desfavorable y el --
6rgano dentario tiene que ser extraido, con lo cual el alveolo
(s) afectados se ven aliviados volviendo a la normalidad y las

molestias desaparecen.

La halitosis esta presente durante el transcurso
de la enfermedad, adn cuando sea extrema la higiene, la halito

sis desaparece al quedar desdentado el paciente,

Algunos autores han probado un tratamiento que -
consiste en tratar endodonticamente las piezas afectadas y el
supul tamiento de las raices con el objetivo de conservar un --
poco més la altura del hueso maxilar y mandibular, las raices
tratadas deben ser extrafdas, con lo cual se obtiene como re-
sultado la conservacién de la altura y grosor del hueso alveo
lar que es severamente afectado por la lesién osteolftica,.--

(19).

Los tejidos blandos se encuentran completamente
normales (carrillos, lengua, mucosa, labios, gléndulas) antes
durante y después de ella, las caracterfisticas parodontales -
después de la exfoliacitn y/o extracciédn encontramos que es--
tén dentro de la normalidad, no existe inflamacién, no presen

ta alteracibén alguna clinicamente,

Radlograficamente la altura del hueso se ve cla
ramente disminuida por la lesién degenerativa adn en pacien--
tes jovenes quienes dan un aspecto clinico del desdentado -

adul to maduro,




27
TRATAMIENTO.

El tratamiento de estos pacientes es muy impor--
tante para ellos puesto que de él depende su integracién biop-

sicosocial del medio en el que se desarrolla.

La integracién del sistema estognomético, devol-
viendo la funcién masticatoria que trae consigo el funciona---
miento normal de un organismo deteriorado por la falta de una
dieta adecuada y algo tan importante como la funcién la estétj

ca,

La participacién del prostodoncista es invalua--
ble en estos casos delicados, la elaboracién de una total remo
vible funcional y con bases genatolégicas que el paciente usa
de por vida debe ser funcional, c6moda y estética ya que el --
paclente la integra a €l como parte de su propia personalidad,
estando consiente de las limitaciones que una prétesis propor-
ciona, generalmente son toleradas y el paciente se adapta a su

uso diario.

Las indicaciones sobre higiene no debe ser des--
cartada y es necesario el instruir al paciente para que por su

bien cumpla con ellas aunque se trate de simples enjuagues.

Con el afan de encontrar una terapla verdadera y
definitiva para estos pacientes algunos investligadores han pro
bado con la administracién de Vitamina C, en concetraciones ==

variables y la aplicaclén paraenteral de Vitamina A,

En lo que corresponde a las lesiones dérmicas el

tratamiento es simple y a base de pomadas de tipo queratolfti-
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co o bien cremas comerciales de tipo grasoso durante toda la -
N
vida del paciente puesto que la lesidn persiste durante toda -

ella. (10), (12), (24),(36).

t
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CASO CLINICO. q

F.T.C. paciente masculino edad,19 afios, peso ==

70 Kg., talta, 1.75,

ANTECEDENTES HEREDITAR10S Y FAMILIARES,

Mediante interrogatoric directo se obtuvieron --

los siguientes datos:

Abuela materna deabética, abuela materna murié de céncer (pro-
bable Linfoma de Hdohking) dos tios subnormales (retraso men--
tal) bisabuelos maternos vivos, hermana mayor sana aparentemen

te.

ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS.

Al imentacién.~ Actualmente la ingesta es sufi--
ciente en calidad y cantidad (carne diariamente al igual que -
huevo y leche) verduras, frutas y pan, no come pastas, tampoco

toma café,

El paciente refiere que en alguna é&poca de su -~
vida su alimentacién se vié restringida a alimentos blandos y

1fquidos por la falta de dientes.

Practica Foot Bol Americano, levanta pesas, no -

tiene antecedentes de tabaquismo o alcoholismo,

ANTECEDENTES PATOLOGI COS.
Fue producto del sequndo y dltimo embarazo de la

madre, el nacimiento fue normal y al término, la madre refiere




FOTOGRAFIA L.~ Toma radiograffa antera posterior del paciente
afectado a la edad de 13 afios, no presenta cal

clflcacliones ectéplcas,



T
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FOTOGRATTA 5-16.- Densldad dsea normal, se observa mala implanta
clon de la arcada dentaria, Disminuci6n del ma

cizo Facial con relacién a la h6éveda craneana,
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no haberse expuesto a ningdn tipo de radiacién o droga, el - -

embarazo transcurridé normal y sin control médico.

La alimentacién durante el primer afio fue el - -

seno materno,

Desde el nacimiento present6é hiperqueratosis en
la planta de los pies y la palma de las manos asi como en los

codos y las rodillas,

padeci6 las enfermedades propias de la infancia
como es el sarampién, tosferina y amigdalitis sin presentar --

problemas posteriores o secuelas,

Le fueron aplicadas todas las inmunizaciones se-

gin refiere la madre del paciente,

Al erupcionar el primer diente al poco tiempo se
exfolio en forma prematura y exponténea sucediendo de igual --

forma con los demds 6rganos dentarios que erupclonaban,

No recibié tratamiento odontol6gico hasta los 11
afios por peticién del mismo paciente a sus padres, a partir de
ese tiempo fue controlado y diagnosticado a nivel hospitalario

(t M.AN, ahora D,I.F.).

E1 reporte del servicio de estomatologfa nos re-
vela que al presentarse a dicha especialidad presentaba anodon

cia parcial y dientes moviles,

Como inicio de teraplia le fue instituida técnica

de cepillado y conductoterapia de algunos de los 6rganos denta
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vios . ( 5/ b/ 3/ 373,

Odontoseccién coronario para el sepultamiento --
de raices en los dientes tratados endodonticamente, para evi-
tar la resorcién del hueso alveolar con una evoluci6n de 6 me-
ses aproximadamente, observando que se habfa mantenido la alty

ra del hueso.

En los dientes que se encontraban adn en boca se
manifesté parodontopatfa severa aunada a placa dentobacteriana
y movilidad extrema. Se realizaron las extracciones de los ~-
dientes con mayor movilidad, después de esta terapia los teji-
dos parodontales se tornaron normales. En el perfodo agudo de

la enfermedad bucal las lesiones dérmicas se exacerbaron.

Radiograficamente la altura del hueso estaba dis
minuida sobre todo en las &reas donde no fueron sepultadas las

raices,
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FOTOGRAFIA 7.~ Lesién hiperqueratdsica en la palma de las ma--

nos,

FOTOGRAFIA 8,- Aspecto paradontal actual del paciente,
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FOTOGRAFIA 9-10.- Terceros molares parcialmente erupcionados -

y retenidos por la prétesis,
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FOTOGRAFIA 11-12,- Aspecto radiogré&fico del paladar y la mandi
bula con la presencia de los terceros mola-

res que deberén ser extrafdos.
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E1 estudio histopatélogico reveld periodongosis
crénica activa. Encia con infiltrado de poli y mononuclcares
importante principalmente células plasmaticas formando grupos
alrededor de los vasos, algunas colonias de bacterfas Gram + y

- ademés de gran proliferacién fibrosa,

Los tejidos blandos (mucosa bien hidratada, len-

gua, glandulas labios, etc.,) sin patosis,

El paciente siguié bajo tratamiento e inspeccién
médico - odontoldgica hasta los 14 afos aproximadamente, gran
parte del tratamiento es el que aln persiste brétesis total re
movible y pomadas queratolfticas ademés de aceite hidradlico -

por parte del mismo paciente.

El estudio génetico nos indica que no existe con

sanguinidad entre los padres,

Edad materna al nacimiento 20 afios

Edad paterna al nacimiento 24 afios

FIGURA 3.- Arbol geneal6gico del paciente,



FOTOGRAFIA 13-14,~ Paciente bucalmente rehablilitado con Prétesls

total removible,
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DISCUSION,

La revisién somera y exaustiva de la literatura
médico - odontolégica que se presenta en este trabajo es de --
1963 a 1980 y nos permite elaborar una comparacién de las dife
rentes caracteristicas clinicas reportadas por los autores que
han atendido a pacientes con esta alteracién y el caso clinico

que se presenta.

De esta manera tenemos que la hiperqueratosis -~
palmo - plantar como caracterfstica principal presente en el -
paciente de caso clfnico expuesto, coincide con el 100% de la
reportada en la literatura, (1), (2), (3), (&), (7), (8), (9),
(10), (11), (12), (13), (1), (16), (17), (18), (19), (20), ~--
(21), (24), (25), (26), (28), (30), (31), (32), (33), (34) y -
(35), (36), (37).

En relacién con la consanguinidad el caso coinci
de con el 50% que menciona que no es necesaria esta situacién
para que se presente la alteracién (3), (11), (26), (3), (4) vy
(36).

La hiperqueratosis en otros sitios del cuerpo -
como lo presenta el paciente es menclonada en cierto porcenta-

je de la literatura.

Las alteraciones sistémicas asociadas no se to-
man como dato patognénimo debido a que en realidad no presenta
en ninguno de los pacientes reportados hasta ahora, De igual
forma encontramos nulo el porcentaje o posibilidad de padecer

algan tipo de trastorno o deficiencia mental., (18, (26),
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La caracteristica del diagnéstico diferencial --
Periodontosis Juvenil de pronéstico desfavorable en cuanto a -
que el paciente queda desdentado y cualquier intento de tera--
pia resulta infructuoso, Esta caracteristica esta considerada
como parte de la triada patognoménica y es mencionada y estu--

diada en todos los artfculos.

Por la cualidad de ser autosomico resesivo encon
tramos que algunos de los casos son reportados 2 pacientes in-
tegrantes de una misma familia (hermanos).(3), (11), (13), -

(16), (18) y (26).

En la familia del caso expuesto el paciente re--

fiere ser el Gnico que padece la alteracion,

La madre no presenta antecedentes de exposiciodn
a alguna radiacién o el uso de droga alguna, parto normal y a
término como sucede en todos los casos de los pacientes conoci

dos aln cuando alguno de ellos fue prematuro en tiempo.

En el estudio radiogréafico de créneo encontramos
que el macizo facial se encuentra disminuido con relacién a la
béveda craneana y la implantacién de la arcada dentaria no es
del todo normal, la densidad 6sea se conslidera centro de los -
1 imites normales, las caracteristicas radlogr&ficas coinciden
con la literatura acerca de que no todos los paclentes presen-

tan aracnadactilia como sucede en el 50% de los paclientes re--

portados, (1), (h4), (13), (19), (24), (31), (3h) y (36),
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La caracteristica del diagn6stico diferencial --
Periodontosis Juvenil de pronéstico desfavorable en cuanto a -
que el paciente queda desdentado y cualquier intento de tera--
pia resulta infructuoso. Esta caracterfistica esta considerada

como parte de la triada patognomonica y es mencionada y estu--

diada en todos los artfculos.

Por la cualidad de ser autosomico resesivo encon
tramos que algunos de los casos son reportados 2 pacientes in-
tegrantes de una misma familia (hermanos).(3), (11), (13), - -

(16), (18) y (26).

En la familia del caso expuesto el paciente re--

fiere ser el Unico que padece la alteracién,

La madre no presenta antecedentes de exposicién
a alguna radiacién o el uso de droga alguna, parto normal y a
término como sucede en todos los casos de los pacientes conoci

dos atn cuando alquno de ellos fue prematuro en tiempo,

En el estudio radiografico de créneo encontramos
que el macizo facial se encuentra disminuido con relacién a la
béveda craneana y la Implantacién de la arcada dentaria no es
del todo normal, la densidad 6sea se conslidera centro de los -
Ifmites normales, las caracteristicas radlogréflicas colnciden
con la literatura acerca de que no todos los paclentes presen-

tan aracnadactilia como sucede en el 50% de los paclentes re--

portados. (1), (4), (13), (19), (2h), (31), (34) y (36).
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l.a radiografia de créneo nos revela que la densj
dad Asea estaba dentro de los 1imites normales con mala implan
tacién de la arcada dentaria, disminucion en el tamaifo del ma-

cizo facial con relacién a la béveda craneana,

En la actualidad el paciente es desdentado total,
en el maxilar conserva los terceros molares mandibulares par--
cialmente erupcionados por el uso de la prétesis total removi-

ble, los tejidos blandos estédn en perfectas condiciones.

En el paladar a pesar de ser una persona joven -
las rugas se ven disminuidas y poco visibles debido al uso pro

longado de la prétesis.,

En el estudio radiogré&fico oclusal se observa el
hueso con poca altura y espesor pero suficiente para mantener

la prétesis.

Las lesiones cuténeas aln persisten refiriendo -
al mismo pacliente que en los meses de invierno se ven aumenta-

das y desaparecen por completo en la primavera,

Al continuar con el interrogatorio y la palpa---
cién nos encontramos con un individuo sano, sin alteraciones -
sistémicas o morfolégicas, en este Gltimo estudio que se reali
z6 1o Gnlco nuevo que se encontrd y que el paciente refiere es
la intolerancia al frfo, manifestando ademis de las leslones -
hiperqueratdsicas con erupciones y prurito en el &rea de la --

espalda,




42

Este paciente se encuentra adaptado al medio que
A

lo rodea, durante el interrogatorio se mostré amable y coopera

dor.
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CONCLUSIONES,

1.- El odontélogo no puede ni debe aislarse del
resto de los profesionales de la Medicina para tratar cualquier
problema bucal, por lo tanto se concluye la importancia de cono
cer a la perfeccién su &rea y correlacionarla con las demés dis
ciplinas médicas y la constante comunicacién profesional con --
los especialistas de ellas resaltando la importancia del traba-

jo en equipo,

2,- En este trabajo se hace una exposici6n de -~
las caracterfsticas del Sindrome Papillén - Lefevre (Hiperquera
tosis Palmo - Plantar), presentando un caso clinico y revisando
la bibliograffa actual del tema; y se establece que el caso - -

clinico presentado corresponde a uno tipico del Sindrome.

3.~ Por otra parte, esta investigacién en torno
al Sindrome Papillén - Lefevre nos deja la inquietud sobre el -
anélisis de otros padecimientos genéticos que de una manera u -

otra tienen manifestaciones bucales.
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