olgal
337

Universidad Nacional Auténoma de México

FACULTAD DE ODONTOLOGIA

MANIFESTACIONES BUCALES Y PLAN DE
TRATAMIENTO EN PACIENTES PEDIATRICOS CON
SINDROME DE PAPILLON-LEFEVRE

T E S I N A

QUE PARA OBTENER EL TITULO DE

CIRUJANA DENTISTA

PRESENTA:

FLOR ALEJANDRAIVAZQUEZ GUTIERREZ

DIRECTORA DE TESINA: : .
DRA. SANTA PONCE BRAVO . ° =

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN

MEXICO, D.F. MAYO 2003




e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



AGRADECIMT ENTOS

A fa - Universidad Nacional -'lutonmna 'Muun.o por
ensefiarme [a existencia del conocimiento v prﬂpararme ante
los retos de (a vida para crecev como perscma v prosperar
como_profesionista. SO SR i

A wmi directora de tesina, :Do'cl‘mu Santa ’J’«m(’ﬂ Bravoym'cf
esfuerzo y (a dedicacion al quiarme en fa efa[’omc ion e estda
tesina y_por su valiosa direccion. e

A mis profesores quienes colabordaron en mi o formacion
acaddémica, desde mi inicio, flasta el final, para realizarine
como _profesionista.  _por sus  consejos  brindados  que
contribuyeron en gran medida a mi realizacion; y en especial
al Doctor Angel Kameta T. y sus colaboradores por
trasmitivrme sus conocintenlos v adentrarme al fascinante
mundo de {a odontopediatria. :

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN




A diovs por darme (a oportunidad de la vida y de Lufmlnur una
etapa importante en mi existencia.

A mis padres fiaciendo reconocimiento a su _pe: s(ma y comn
rributo a su esfuerzo, sacrificio y apoyo para realu_arme como
profesionista. ~

A mi Aermana (.ﬁzucfm con el mds pra/um/u (armu _por su
apoyo en la )’Cd[l’llbl(?” de este cfocumento. v , :

A mis familiares por swestimacion, afecto y apoyo.




INDICE
I INTRODUCCION

. MARCO TEORICO

A. SINDROME PAPILLON-LEFEVRE

. DEFINICION

. ANTECEDENTES

. SINONIMIA

. EPIDEMIOLOGIA

. ETIOLOGIA

CARACTERISTICAS CLINICAS
6.1 MANIFESTACIONES EN LA PIEL
6.20TRO TIPO DE MANIFESTACIONES
6.3MANIFESTACIONES BUCALES

oOhwN=a

. MICROFLORA PREDOMINANTE
. GENETICA

0o~

RESPUESTA INFLAMATORIA
ANOMALIAS DE LOS NEUTROFILOS
ACTINOBACILLUS ACTINOMYCETEMCOMITANS
ENFERMEDAD PERIODONTAL

1. GINGIVITIS.

2. PERIODONTITIS

moow

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
DIAGNOSTICO ESPECIFICO
PRUEBAS DE LABORATORIO
PRONOSTICO
TRATAMIENTO

cTIOMm

. CONCLUSIONES

BIBLIOGRAFIA

. SITUACION INMUNITARIA Y CAMBIOS MICROSCOPICOS. E




BUCALES ¥ PLAN DE TRATAMIENTO IN PACIENTES
(8 CON SINDROME DE PAPILLON-LEFEVRE,

3 MANIEES I:Al‘l
g;’;{ PEDIA]

I INTRODUCCION

La presente revision bibliografica acerca del sindrome Papillon-Lefévre (SPL) se
realizo para hacer una recopilacion de sus principales caracteristicas y su

tratamiento, el cual puede llegar a ser controversial.

Nuestro objetivo es llegar a una conclusién sobre el mejor manejo de estos

pacientes mediante el analisis de la recopilacién bibliografica.

Durante la infancia podemos encontrar signos y sintomas que nos pueden
conducir a un diagnostico preciso de enfermedades. que presentan
manifestaciones en diferentes partes de! organismo y en la cavidad bucal. Al
profundizar en la odontologia pediatrica podemos encontrar que muchas
afecciones sistémicas pueden manifestarse bucalmente y que al realizar una
historia clinica adecuada en la que debemos tomar en cuenta no solo las
manifestaciones bucales sino también las corporales, asi como los factores
hereditarios podemos llegar a un diagnostico preciso, y por ende a una tratamiento

exitoso.

Debemos tener en cuenta que el estudio de un sindrome nos conlleva a una

participacion multidisciplinaria con otras areas médi_é.a

El sindrome de interés para la presente rek\‘/isiéri: es él'Papillon-Lefévre que es
una patologia muy rara, la presentacién clinica ésva_riablé. se puede presentar
desde edades muy tempranas e incluso despuéé del nacimiento. En algunos
casos se puede presentar severa queratosis palmoplantar y en otros un inicio
temprano de periodontitis, engrosamiento del estrato corneo de la piel en las
palmas y plantas con prurito. Frecuentemente los dientes deciduos se pierden a la
edad de 3.5 afios y la perdida de los permanentes se presenta entre 13-14 afios.
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Su etiologia es desconocida, aunque a nivel genético se ha asociado con el gen
11q y mutaciones en los cromosomas que producen citoqueratina, lo cual puede
alterar la respuesta inmune del hospedero. Se creé que debido a las alteraciones
en este gen .y a la presencia de patégenos periodontopatogenos se puede
presentar la sévera enfermedad periodontal que es una caracteristica importante

en este sindrome. '

Se‘han publicado numerosos tratamientos los cuales involucran el uso de
antibiéticoys,‘extraccién de la denticion temprana y un periodo de edentulismo, los
cuales han demostrado ser efectivos para mantener la denticién permanente. La
rehabilitacién con implantes oOseointegrados y con protesis totales o parciales

también a sido sugerida.

9
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. MARCO TEORICO
A. SINDROME DE PAPILLON-LEFEVRE

1.DEFINICION =

Enfermedad hereditaria extremadamente rara, se trasmite de forma autosémica
recesiva, se caracterizada por hiperqueratosis (hipertrofia, de la capa cornea de la
piel) en las palmas de las manos y en las plantas de los pies, acompafiado de
enfermedad periodontal precoz, que conlleva a la pérdida temprana ‘de los dlentes

temporales y permanentes. 23 .

2. ANTECEDENTES

El SPL fue descrito en 1924 por Papillon y Lefévre: Se presénté en la reunion

de la Societé Francaise de Dermatologie et de Syphlllgranphle en F’aris en 1924.
“hijos de’ un matrlmonlo

Estos investigadores describieron dos casos en hermanos
entre primos, los pacientes presentaban hlperqueratosxs de
acompanado de destruccion prematura del llgamento penodontal de los. dientes

lmas 'y -plantas

permanentes y deciduos. *

Prlmuu edicion.2001. p. 134,

Wilson Correa Bustamante, Quurulndunyua palmoplantar con periodontopatia_ (SPL). Gaceta

dermatologica Ecuatoriana vol 1 mim) junio del988. P. 1.
A
Ibid,
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En la literatura, se encuentran desertos mas-de 200 casos como consecuencia del
hallazgo de Papillon y L‘efé\)re.rsiendo el estudio més cohocido el de Haneke.. ®

Gorlin y cols en 1964 reallzaron un anal:s:s estadistico y genético, asi como
3 d »‘46 casos establecnendo por primera vez las

una revisiéon dela Ilteratu
principales caracterlstlcas del SPL

El sindrome aparece en la nifez y en la adolescencia, sin embargo, existen
expresiones variables en los que las manifestaciones tardias han sido reportadas

por otros autores.”

3. SINONIMIA

Dentro de la literatura se pueden encontrar diferentes nombres, utilizados
para mencionar al SPL, los mas comunes son:

Hiperqueratosis palmoplantar.
Hiperqueratosis palmoplantar y penodontoclasra.
Periodontosis precoz.'?

> Gorlin Robert J. Syndromes of the head and neck. Oxftord, 1990, p. 853
P
thid.
? Hattab FN al. Papi. Lefevre syndrome: a seview of the literature and report of 4 cases, J
Periodontopatol. 1995 May:66(5): p. 413.
¥ Gorlin Robert J, QOp, cit.. p. 853

“Godman Richora Merlene, Malformaciones en el lactante y el nifio, Salvat editores. Barcelona, 986, p 393.
¥ MeDonald.R.Avery D, Qd togia pedidtrica y del adolescente, Quinta ed. Buenos aires, 1990, p. 459.
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4. EPIDEMIOL.OGIA

Se ha encontrado que {a consanguinidad entre los padres es de
aproximadamente 40%, aunque Gorlin en 1964 menciona que el 33 % de los
casos los padres son consanguineos. La frecuencia en que se manifiesta el
sindrome es de aproximadamente 1-4/ millon de nacimientos y se estima que la
frecuencia de portadores es de 2 a 4 por mil de la poblacién. puede manifestarse

en hermanos, sin predileccion de sexo, tanto hombres como mujeres se afectan

por igual 11,1213, 14

Los padres pueden no estar afectados, pero deben portar genes autosémicos

para que el sindrome aparezca en la descendencia. '°

No existe predileccion por raza alguna.'®

§. ETIOLOGIA

El SPL es- iaebpético. Las hipéteﬁis en la etiologia de la enfermedad
periodontal en SPL déscubren una analogia con la periodontitis juvenil o la
periodontitis rapidamente progresiva, que éon otras formas de periodontitis de
ataque temprano. Pueden ser considerados factores ketiolégicos de la enfermedad
periodontal en el SPL, los trastornos inmunologicos, los defectos anatémicos y la

"I Angelo M, et al Tres et of prepuberal periodontitis. A _casce report and discussion, J Clin Periodontol,
1992 Mar, 19(3): p. 214,

¥ Gorlin Robert J. Op. cit.. p. 853,

""" Paul N, Bater et al. Enfermedades periodontales en nifjos y adolescentes . Mundi México.primera ed. 1987,

P 200.
" Genco Roberts et al, Periodoncia, Interamericana McGras-1 {ill, México, 1993, p. 2310

Dr. Serafin Ruiz de Zarate Ruiz Medicentro, 2001:5(2). P, 2.

instituto superior de ciencias médi
' Ihid.

w
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infeccion con el A. actinomycetemcomitans. Aunque el perfil especifico de la
infeccion subgingival no pudiera ser demostrado A. aclinomycetemcomitans se ha
encontrado en la mayoria de los casos de SPL. También se vincula con las
disfunciones multiples de los leucocitos. En los dltimos 15 afos los estudios
realizados al respecto sugieren que existen varios factores principales para la

iniciacion y progresion del SPL como son:'7 18

1.- La presencia de patégenos virulentos anaerobios gram negativos como
Porphyromonas gingivalis, Capnocytophaga, espiroquetas y A.
actinomycetemcomitans. Los titulos elevados de anticuerpos para A.
actinomycetemcomitans suponen la participacion como un factor importante de
esta bacteria en el desarrollo de la periodontopatia asociada con el SPL, aunque
el papel del A. actinomycetemcomitans en la periodontitis del SPL todavia necesita
ser determinado. Se han encontrado también numerosos factores de virulencia

como leucotoxinas, calagenasas, endotoxinas, - epiteliétdxihas y factores

inhibidores de los fibroblastos. ' 2% 21 22

células T, deficiencia en la funcion de los monocnos
patogeno, elevacién de las mmunoglobullnas en suero 'y cambios degeneratlvos
en al plasma de la célula. La deficiencia.en la respuesta'mmunologlca del

Rudu.u S, et al Combined systemic_and logal antimicrobial therapy of periodontal __disease in Papitlon-
A report ¢ a4 cases, J Clin Periodontol. 1999 Dec:26(12): p. 847,
L pa3a

l)c Vree 11, et al gdx_v!l_lg,Lchz_umgm of _rapid progressive_periodont in 2 siblings with Papillon.
Lefevre syndrome: E3-year follow-up. J Clin Periodontol. 2000 May:27(5):p. 355.
' Witson Correa Bustamante. Arteit. p. 1,
! Vetareo CH. et al. Microbiological teatures of Papillon-1. cfevre syndrome _periadontitis, J Clin
Periodontol. 1999 Sepi26(9): p. 623,
* Hattab FN, Ant, cit. p. 414

[}
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hospedero producira infecciones mas frecuentes. Se presenta reduccién de la
actividad de mielo peroxidasa e incrementa la produccion de superoxido radial en
el neutrdfilo. Las disfunciones de las células polimorfo nucleares (PMN) han sido
reportadas en pacientes con SPL, si la disfuncion de las células PMN es la mayor
causa para la enfermedad periodontal agresiva o la disfuncion es secundaria a la
infeccion, es incierto (Tinanoff 1995). Hay algunos reportes que sugieren que los
defectos en las células PMN en pacientes con periodontitis puede causarse
directamente o indirectamente por bacterias periodontopatogenas especificas (Van
Dyke y col. 1982). Otras alternativas sugieren que la disfuncion puede ser
fundamentalmente un defecto celular de las células PMN (De Nardin 1996), a una
respuesta inmune hiperactiva durante la interaccion huésped-patégeno (Agarwal y

col 1996),2%-24.25

En la mayoria de los casos la funcion celular del PMN se normaliza una vez
que la infeccion periodontal se ha tratado con éxito (Bulion y col. 1993). De
cualquier manera también han sido reportadas funciones normales de los

neutréfilos en pacientes con SPL.2527

Los monocitos en la sangre parecen reducir su actividad funcional en:los -
pacientes con SPL, sugiere decremento especifico en la inmunofagocitosis,
tendencia a la agregacion espontanea y funcion detenida del receptor Fc. Por lo
que los linfocitos en los pacientes con SPL pueden mostrar decremento'en: la
actividad mitosica. Sin embargo otros autores encontraron una respuesta ndrmél
de los linfocitos, se demostré que las lesiones de periodontitis en el SPL tienen un
predominio de células plasmaticas y se encuentran niveles relativamente altos de

U De Vree. A, cit. p. 355.

velusca CHL. Art, cit. p. 623,

** Ulibro € et al. Osscointegrated implants ip a patient_swith Papilion-Lefévre syndrome, A 4 ¥ year follow
up. J Clin Periodontol. 2000 Dec;27(12) p. 953.

™ thid.

7 Velasco CH.. Art, ¢it. p. 623
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células destructoras o asesinas (NK) en Ia cnrculacnon algunos autores establecen
que la regresion en el tamafio de lO 'cnos CD4+ICD8 en los pacientes con
SPL indican un estado de inmunosupres:én.

respuesta celular allerada es eI resultado de una'transmtsnon hereditaria o de una

ero no se ha determinado si la

infeccion.?

Van Dyke y col asi como. ’ ienen‘una hipétesis en la cual la
c ,es" suficiente para producir

enfermedad periodonta!A<,y squ ad - ] del hospedero también_ es
necesaria. En el ‘SPL ‘la ~suscep dél
genéticamente, y la alteracnén genetlca determina probablemente stla enfermedad

hospedero es . controlada

periodontal se expresara bajo Ias condlclones medloamblentales correctas

Agentes virales Citomegalovirus"y y ‘Ebslein-Barr tipo I: Una observacion
importante fue la deteccién de uria,i:koin‘fec'cién de citomegalovirus subgingival y
del virus Epstein Barr tipo | en Vel;' paéiente con SPL, se han asociado
recientemente los dos virus . del herpes -con la avanzada periodontitis de

adolescentes y adultos - con ticeras agudas y necréticas en la gingivitis.>® '

En general la presencia de grandes cantldades de A actlnomycetemcom/tans

en lesiones periodontales de |nd|v1d os jévenes es cons:derada patogena Sin
e proveer una

embargo la presencia de A aclmomycelemcom/!a

explicacion satisfactoria para la extremadamenle raplda destrucc on Perlodontal
en el SPL.*? .

% Ihid. G
* Stubholz A, el al. Oceurrence of Actinobacillus actinomy i and anti.leuk in amibodies in
some members of an extende  tamily affected by Papillon-Lefévee syndrome.: J . Periodontol. 199§

Jul:66(7):656.

M Wiebe CB. et al. Successtul periodontal_maintenance of a gase_with_Papillon-Lefevre svndrome: | 2-year
follow-up and review ot the literature, J Periodontol. 2001 Jun;72(6):825.

\etasco CH.. Art, cit. p. 625.

* Ibid.
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Lundgren y col. usaron una hibridacién de DNA-ADN, en 12 pacientes con SPL
los cuales no presentaron un perfil bacteriano especifico asociado con la condicién

periodontal en el SPL.**

La observacion de algunas familias con individuos que presentan el SPL, en
los cuales solo algunos expresan hiperqueratosis en las palmas de las manos y en
las plantas de los pies, mientras otros miembros de la familia muestraron lesiones
dermatologicas y periodontales esto nos puede sugerir una etiologia multifactorial
del SPL (Soskolne et al.1996).%

Lo anterior se sustenta con el estudio publicado por Ma-uricio Battini y col.
(2001) en el que los sujetos presentaron diferentes grados de manifestaéiones
bucales y dermatoldgicas. Los padres: no presentaban ninguna alteracion 'y no
revelaron ser parientes consanguineos. Dos de las hermanas presentaron
manifestaciones bucales y dermatoldgicas, los dos hermanos solo presentaron
manifestaciones dermatolégicas, un hermano y una hermana eran saludables. La
hermana afectada se caso con un individuo sano y procreo un nifio, el nifio a los 3
afios de edad presento lesiones hiperqueratésicas en la regién palmo-plantar y en

rodillas (fig. 1). 3°

' Lungren T, et al. Subgingival microbial profile of Papillon-Lefdvre patients assessed by DNA-probes. J

Clin Periodontol. 1998 Aug;25(8):624-9,

* Velasco CHL. Art, cit. p. 623, -
* Bauino M, vt al. Elevated hydroperoxide levels and antioxidant p.xm.ms in Papitlon-Lefévre syndrome. J

Periodontol, 2000 Dece; 72(12): p. 1761,
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Figura 1

A, B: padres sanos

C, L: Indica sujetos con SPL.

D, E: Indican mar nes derr

G. H: no presentan ninguna atteracién.
M. N: nacidos muertos

F: abortos

P:. Presenta lesiones hiperqueratosicas:

En otro estudio con una muestra que contei'nplé un gran nimero de pacientes
Savitt y Kent, mostraron que’, el predominlo y.: concentraciones de A.

actinomycetemcomitans esta relacion ado con Ia edad. E! cual es frecuente

hallarlo entre los adolescentes .y encontra o en cantidades menores conforme
incrementa la edad del pamente S

Ayala y cols. En 199 reallzado en 18 personas, 6 miembros
presentaban SPL y12 ho lo presentaban Los pacnentes con ‘SPL eran edentulos,
de los cuales los” pacnehtes'més Jévenes presentaban titulos mas altos de
antitoxina contra el A actlno ycetemcomltans mlentras los pacientes con mayor
edad tenfan: tituios’ notablemente més bajos esto. sugiere que después de la
perdlda de Ias plezas dentanas, Ios titulos’ 'de’ antitoxina disminuyen con el

TESIS COV
FALLA DE ORIGEN

tiempo.®

* Tomado de Ibid
¥ Suabhalz A. Ant. Cit. 653.
™ Ibid.




5{? MANIVESTACIONES HUCALES ¥ PLAN DI TRATAMIENTO
\!ﬁ PEDIATERICOS CON SINDROME DE BAPILLON-

N PACIENTES
EVRE

En el reporte del caso por Tmanoff encomraron dlsmmucnén en la quimiotaxis y
adherencia de neutrofilos en un pac:ente de nueve anos pero estas anormalidades

no estuvieron presentes a Ia edad de 24 afios. 39

Los 2 componentes mayores del SPL también puedén presentarse como
entidades independientes, la literatura describe que varios casos no presentaron ia
descripcién clasica del sindrome por lo que fueron considerados atipicos, Fardal y
cols. en 1998, informaron sobre una familia con un SPL atipico. La familia
estudiada consistidé de padres una hija y un hijo. El padre presentaba una
marcada hiperqueratosis sin pérdida de dientes deciduos prematuramente, el cual
presentdé un ataque tardio de periodontitis marginal destructiva y conservo la
dentadura permanente hasta la edad de 20 afios cuando a esta‘edad dio inicio una
periodontitis severa. La perdida total de sus piezas dentarias ocurrio a los 41 afios.
El hijo también presentd hiperqueratosis palmo-plantar que comenzé a los 2 afios
de edad, pero a pesar de que dentro de su flora periodontopatégena se encontré
a: A. actinomycetemcomitans, P. intermedia y P. gingivalis, el no desarrollé ia
enfermedad periodontal durante el periodo de observacion que tuvo una duracion
de siete afos, al termino del cual el tenia 13 afios. El muchacho pudo haber
heredado el ataque periodontal tardio de su padre, esto podria representar un
caso atipico de SPL, que se piensa es transmitido de forma autosémico recesivo.

™ Wicbe CB. Art. Cit. p. 828,
** Fardal O, et al. Palmar plantar keratosis and unusual periodonial findings. Observation from a famili y of 4

members. J Clin Periodontol. 1998 Feb:25(2):181-4.
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6. CARACTERISTICAS CLINICAS

6.1 MANIFESTACIONES EN LA PIEL

En alguna etapa entre el segundo y cuarto afo de vida o en algunas veces a mas
temprana edad, las palmas y las plantas de los pies presentan unas
descamaciones eritematosas difusas. La hiperqueratosis de las palmas es

normalmente bien delimitada, extendiéndose a los bordes y encima de las
41.42, 43

eminencias de las palmas (fig. 2).

La afectacion en las plantas de los pies normalmente es mas severa, el
proceso se localiza mas frecuentemente sobre los bordes donde es mas marcado,
pudiendo existir una coloracion rojiza con descamaciones, que puede extenderse
a la zona del tenddn de Aquiles. Ocasionalmente otros sitios del cuerpo pueden

** Gorlin Robert J, Op. cit.. p. 853,

** MeDonald.R.Avery. Op. cit.. p. 459,

** Hattab FN. An, cit, p. 114, TESIS CON

H Tomado de De Vree H. A, cit, p. 357, AR
FALLA DE CRIGEN
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exhibir hiperqueratosis, el proceso se encuentra en otros sitios de envolvimiento
como lo son: rodillas, codos, maléolos externos, tuberosidad tibial, piernas y la
parte dorsal de las articulaciones de los dedos de las manos y pies. Raramente

afecta el tronco (fig. 3). 45547

48

Figura 3,

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN

** Gorlin Robert ). Op. cit.. p. 853
** McDonald.R.A v
*7 fawtab °N. At © .
* Tomuda de Warn-aswapati Nt al. Papillon ~Lefévre syndrome serum inmunoglobulin G (1gG)subclass
antibody response to periodontopathic. J Periodontol. 2001 Deci;72(12):1749.
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E! aumento de la descamacion en los pies con la formacion de grietas puede
hacer dificil el caminar, si el grado de hiperqueratosis no es severo, las marcas
normales de la piel pueden acentuarse y envolver a la piel, la cual asume una

cualidad apergaminada (fig. 4). 4%-5% %

rthur Nouel

Figura 4. 52

&l grado de intensidad de las lesiones puede variar. Algunos autores han

indicado que esta variacion se pone de manifiesto mas durante el invierno.5> 34

ta piel mejora un poco con el paso de los afos. Cieto grado de
hiperqueratosis permanece a lo largo de toda la vida. en ufas es raro. pero se

™ Gorlin Robert J. Op. cit.. p. 853 TESIS O

* Hatab FN. An. cit. p. 414 C N

* seDonald.R.Avery. Op. cit.. p. 459

2 www.infocompu.com/adol fo_arthur/papilion.htm - 6k FALLA DE ORIGEN
* Hattab FN. Ant. cit. p. 414

** Gorlin Robert J. Op. cit.. p. 853
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pueden encontrar cambios distréficos en ellas. La recaida se observa en un 20 %

de los casos. %56

Son frecuentes Ia hlperhldrosls y el olor desagradable, el cabello puede ser
57

normal o escas

6.2 OTRO TIPO DE MANIFESTACIONES

Se han informado depdsitos de calcio en la tienda del cerebelo (zona de
insercion de los plexos coroideos y tentorium) una revision de la literatura indica
que esta presente en el 50% de los casos en la coroides, ademas de retraso en el
desarrollo somatico, mental y esquelético, pero estos hallazgos son inciertos e

insignificantes. También pudiendo presentase onicogriposis. %960

El SLP ha sugerido un aumento generalizado de la susceptibilidad a las
infecciones en un 20%, encabezado principalmente por furunculosis y piodermitis
puesto que el hallazgo se ha encontrado en numerosas familias, pero su
especificidad necesita ser confirmada porque el mismo hallazgo puede ocurrir en

la periodontitis juvenil y el diagnostico podria ser canfuso, 8':62

* Ibid.
> Godman Richora . Op. cit.. p. 392,
*7 Ihid.
** Paul N. Baer. Op. Cit.. p. 206.
* Gorlin Robert 1, Op. cit.. p. 853 :
“ Kressin S, et al. Papillo fevre syndrome--successtul treatment with a combination of retinoid and

concurrent systematic peri dontal therapy: case reports, Omnlcsscncc [nt; 1995 Nov;26(11):p. 795
“ Gorlin Robert J. Op. cit.. p. 853. ’
*? Godman Richora . Op. cit.. p. 392,
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También es comun la adenopatia regional, particularmente durante los episodios

periodontales agudos. 5

Se presentan con menor frecuencia, abscesos hepaticos y neumonia. %

6.3 MANIFESTACIONES BUCALES

E! SPL manifiesta severa gingivitis y periodontitis. &

Las cuales normalmente se desarrolla entre las edades de 2 a 4 anos, a esta
edad se inicia una periodontitis prepuberal con inflamaciéh'péhsiderable hasta que
se pierden todos los dientes a la edad de 4 afios. La inflé}macién desaparece
durante el periodo de edentulismo, pero se repite cuarjdo la denticion permanente
esta presente o hace erupcion, la mayoria de los &ie'n'tes’permanentes se pierde a
edad temprana (durante el periodo de la adolescenbia.) Los. terceros molares a
menudo se han observado que no son afectados por la enfermedad periodontal,

ya que tienen una erupcion tardia. 66

E! desarrollo y la erupcion de los dientes deciduos se llevan a cabo con
normalidad, casi simultaneamente con la aparicion de la hiperqueratosis palmar y
plantar, la inflamacion, enrojecimiento, supuraciéon y sangrado de la encia se
ponen de manifiesto. Se desarrolla una marcada bhalitosis. Los sintomas
periodontales siguen inmediatamente después de la erupcion de los dientes
primarios. Los dientes estan involucrados en la enfermedad periodontal, casi en el
mismo orden en el que hacen erupcion. El primer signo es la inflamacion y los
cambios en la encia. La formacion de bolsas periodontales profundas precede a la

' Paul N, Baer. Op. cit. p.206.
 Geneo Ruberts. Op. cit.. 23,

e T TESIS CON
FALLA DE ORIGEN
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exfoliacion de los dientes, a menudo sin resorcidn radicular. Las piezas dentarias
flegan a presentar movilidad poco después de su erupcién las cuales son perdidas
espontaneamente (fig. 5). A la edad de 4 o 5 anos, (dependiendo de la severidad
de la infeccion), casi todos las piezas dentarias primarias estan perdidas. Después
de la exfoliacion, la inflamacion desaparece vy la encia retoma su apariencia
normal. La boca parece normal hasta que la denticion permanente hace erupcidn,
cuando el proceso periodontopatégeno se desarrolla de la misma manera que en
la denticién decidua. La mayoria de los dientes estan perdidos a la edad de 13 —
15 afos en promedio a la edad de14 anos. Regularmente los terceros molares no
se ven afectados, sin embargo, recientemente se han registrado casos en que los
terceros molares corrieron la misma suerte que los otros diente‘s poco después de
la erupcion, presentaron movilidad y se exfoliaron en periodos que iban de 2 a 4
afos. El proceso alveolar se destruye a menudo completamente, el cual deja
mandibulas atrofiadas. Durante la etapa de la enfermedad periodontal en su fase
activa el resto de la cavidad bucal ( mucosa de los labios, carillos, paladar y piso

de la boca) permanece normal, 57-68.69.70.71

72

Figura 5.

07

Gorlin Robert I, Op. cit.. p. 853,
"™ Giodman Richora . Op.
“ Genco Roberts, Op. cit.. 2;
™ Wiebe CB. Ar. Cit. p. 824,

™ Kressin S, et al. Papillon-Lefévre syndrome-successtul treatment with a combination of retinoid and
concurrent systematic periodontal therapy: case reports, Quintessence Int. 1995 Nov;26(11):795.

= www.infocompu.com/adolfo_arthur/papillon.htm - 6k
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Los dientes a un no erupcionados tienden a formarse normalmente, aunque en
algunos casos ellos tomen ‘una posmlén anormal y las raices se formen

incompletamente.”™

Una vez‘que el rdi'ddtédés sus dientes, los tejidos gingivales

retornan a la normal nte no experimenta dificultades en el uso de

espués de la exfohac:on o la extraccion, se produce a la
§ La destruccnén rapida de hueso alveolar que

protesis, la cicatrizacio
velocidad y“de’manera hormal.

acompaiia la enfermedad fleva a una mandlbula desdentada con muy poca altura
)

vertica

Algunos reportes lescri en una reciproca relacuén entre la |ntensndad de la
queratosis:y los epISOdIOS inflamatorios del penodon(o La causa de consulta al
dentista es debido a la gran movilidad y a la pérdida de los dientes. 7

7. SITUACION INMUNITARIA Y CAMBIOS MICROSCOPICOS

Se sabe cual es la situaciéon inmunitaria de personas con el SPL, con quienes
se registran defectos en la inmunidad celular (Djawar,y 1978), la motilidad de
neutrofilos (Van Dyke y col; 1984.). La anomalia en la locomocién de los
neutréfilos se relaciona con un decremento de la‘migracién aleatoria, que se
manifiesta asimismo como reduccion en la quimiotaxis de  los neutrdfilos. 7

™ Hattab FN. Art, cit. p. 414,

" l’uul N. Baer. Op Cit.. p.205.
* Kressin 8. Art. cit. p. 7‘)5

"’Genco Roberts. Op. cit.. 231
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Al parecer también se presenta un defecto |nmumtarlo inducido por la interaccién

entre patogenos penodontales y el epltello de la bolsa.

El cemento puede ser/muy: delgado o.casi inexistente, excepto en Ia zona .
apical donde se observa una zona relatlvamente ancha de cemento celular.

Klelnfeldr y: cols c_:oknt’raron,nin'g'una anormalidad en la morfologia del

cemento.

Los camblos en la plel son observados en el microscopio electrénico como
disminucién de’ toné flbnllas alteraclones en los granulos de queratohialina como

es la acantosis del estrato espmoso.

8. MICROFLORA PREDOMINANTE

La microflora registrada en las lesiones periodontales de enfermos con
sindrome de Papillon-Lefévre puede estar formada por A. actinomycetemcomitans,
8. Intermedius y Capnocytophaga que se localizan de manera caracteristica en
otras lesiones en pacientes con periodontitis juvenil. Aunque los estudios de Ia

77 1hid.

™ Ibid. p. 315.

™ Chinea Meneses. Art, cit, p, 2.
* 1bid.

" Wiebe CB. Art. Cit. p. 825
% Chinea Meneses. At cit. p. 2.
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flora bacteriana de la placa revelan una similitud con el tipo de periodontitis del
adulto, mas que con periodontitis juvenil. En la porcién apical de las bolsas se
pueden encontrar zonas ricas en espiroquetas, asi como adherencia de estas al
cemento y formacion de macrocolonias de micoptasma, informéndose un aumento
de piégenos en los abscesos de los pacientes con SPL, 884

A. actinomycetemcomitans tiene miultiples factores de virulencia, con lo es
una tendencia a producir una leucotoxina que es fuertemente antigenica. Aparte
del A. actinomycetemcomitans se han implicado otros microorganismos como un
factor importante en la patqgénesié periodontal del SPL, como son: P. gingivalis,
F. nucleatum, B. Forsythus, T. denticola y P. intermedia. 8 %

Van Dike y cols. En 1984 obtuvieron del medio subgingival: A.
Actinomycetemcomitans y demostré incremento en el nivel de los antlcuerpos en

los organismos de dos hermanos con el sindrome Papillon Lefévre E ismo
hallazgo lo hizo Preus (1988) en dos hermanos con SPL. &7 5 X

Preus y cols. en 1987 detectaron virus grandes de SOnm ded aislados

de lesiones periodontales de pacientes con SPL, los" cuales SOh
localizados en pacientes con periodontitis juvenil. Los virus fueros dentlflcados

comao bacteriéfagos capaces de mfectar A, actmomycetemcom/lans. ?

En general la presencia de altas porciones de A. abtihorhycéfemcomitans en
lesiones de periodontitis de individuos- jovenes es consnderada patégena. Sin
embargo la ocurrencia de A. aclmomycelemcom/tans no parece proveer una

¥ Genco Roberts, Op, cit.. 231

* De Vree H. Art. cit. p. 358.

85 Stabholz A. Art. Cit, 653,

86 Warn-aswapati N, Ant. cit. p. 1747,
87 Velazco CH. Op. Cit.. p. 623,

88 Ibid.
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explicacion satisfactoria para la extremadamente répida destruccion periodontal en

el SPL. %

Lundgren T. y cols. 1998 hallaron ‘en’ un anél15|s hecho de la microbiota
subgingival de las bolsas penodontales profundas en 12 pac:entes con SPL, una
polimicrobiota de composicién predommantervnente}, anaercbia. 12 pacientes
albergaron las siguientes bacterias patégen‘aéz‘P. intermedia, F. nucleatum, P.
micros, y S intermedius. Mientras en:11 bacientes se hallaron T. denticola, B.
forsythus, P. nigrescens, E. corrodens, S. noxion' y C. rectus. El P. gingivalis se
aislé de 9 pacientes y 18 sitios mientras A. actinomycetemcomitans se recobro en

8 pacientes y 19 sitios. °

Varias especies investigadas (71 denticola, B. forsythus, P. Intermedia, C.
Rectus) alcanzaron niveles altos ‘en’'mas de la mitad de los pacientes y 28-58% de
los sitios examinados. Por otro lado bacterias como el A. actinomycetemcomitans
y P. Gingivalis no fue frecuente encontrarlos en niveles altos. Este estudio no
provee un aporte para la microflora especifica de la lesién periodontal. La
destruccion periodontal excesiva - encontrada en los pacientes con SPL es
probablemente debido a una susceptibilidad del huésped mads que a una

microflora virulenta, ??

Nawarat Wara-aswapati y col. en 2001 en los examenes realizados a un
paciente con SPL, se encontro que albergé a tres microorganismos
periodontopatégenos, A. actinomycetemcomitans, P. gingivalis y P. intermedia. E|
suero del paciente presento IgG, I1gG2, e IgG3 pero no IgG4., se aumentaron los
titulos dramaticamente contra el A. actinimycetemcomitans. La subclase de IgG

89 Ibid. p. 625
* Lungren T, et al. Subgingival microbial profile of Papillon-Lefévre patients assessed by DNA-probes. J

Clin Periodontol. 1998 Aug:25(8): p. 626.
! Ibid. p. 627.
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predominante- era 1gG1 en contraste a los titulos de IgG contra otras bacterias
encontradas, P. gingivalis, F. nucletum "y P. intermedia que - parecieron ser
similares a los de los pacientes sanos que se incluyeron en este estudio. ¥

9. GENETICA

Estudios genélicos han- demostrado qué ‘el SPL se transmite en forma
autosomica recesiva, por lo que los investigadores se han dado a la tarea de
trazar ciertos cromosomas y establecer las mutaciones en los genes unidos a
citoqueratinas. Preus y cols. (1987) especulan respecto al SPL, se ha observado
que éste sindrome se desarrolla en individuos con deficiencia genética especifica
y se le suma la presencia de altos niveles de microorganismos subgingivales
virulentos como A. actinomycetemcomitans en la exacerbacion de los periodos
infecciosos. Por lo que los mecanismos de respuesta revelan una enfermedad
Periodontal génetica, que incluye una infeccion virulenta, una respuesta inmune

alterada y una patologia tisular. * 93,94

El sindrome de Paplllon Lefévre que como se menclono antenormente. se
ha asocnado con

hereda como un rasgo genéu
mutaciones en el brazo largo del

.mosoma 11 (11q) y en os” cromosomas 12y

17 que producen Ia cltoqueratlna

ad del hospedador a

El defecto genetlco en SPL parece alterar I suscep ibi

la destruccion periodontal, algunos investzgadores descubrleron que en una

% Wara-aswapati N. Art, cit. p. 1747,

** De Vree H. Ar. cit. p. 352,

94 Velazeo CH. Op. Cit.. p. 623.

95 hup://cisat.isciii.es/er/prefer_bus2.asp?cod_enl=2080
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region a 2.8 cm al interior del cromosoma 11q14, el gen que contiene el cédigo de
la produccién de la enzima catepsina C habla aumentado sus mutaciones y era el
responsable de dicha afectacién. Estas mutaciones podrian explicar la aparicion
de la enfermedad peribdontal. la correlacién de mapas fisicos y genéticos de este
intervalo también indica que incluye la proteina lisosomal del gen catepsina C. La
catepsina C es importante en la degfadacién intracelular de proteinas y aparece
como un coordinador central para {a activacion de muchas proteinasas séricas en
las células inflamatorias particularmente leucocitos polimorfonucleares y algunos
precursores, %-%7

El locus del SPL ha sido localizado en el cromosoma 11g14-q21, esto en base
a la correlacidon -de los mapas fisico y genético. Las localizaciones de este
intervalo . indican que incluye al ‘menos 40 ESTS  (expresa secuencia de
identificaciones) y 6 genes ‘conocidos, que mcluyen la proteasa lisosomal del gen
Catepsina C (CTSC). : :

Por lo que se puede analizar. en. esté ‘apartado, los nvestigadores han

realizado hallazgos muy interesantes en el area de la genéhca ratandqde explicar
son varios _los

afectados RERIOEN

96 Battino M. An. cit. p. 1760.
97 htp/ivww.sld.cu/diaria/091299.html X
% Cury VF, ET AL. A novel mutation of the cathepsin C gene in Papillon-Lefévre syndrome, J, Periodontol.

2002 Mar,73(3):p.307.
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B. RESPUESTA INFLAMATORIA

La inflamacién es la respuesta inespecifica frente a una agresion, lesion o
infeccion a un tejido. La finalidad es desencadenar mecanismos de reparacion

tisular y destruccion del agente patégeno. *°

La inflamacién se caracteriza por:
1. Vasoconstriccion seguida por una vasodilatacion de Ios vasos sanguineos
locales, con el consiguiente exceso de flujo sanguineo local.
2. Aumento de la permeabilidad por alteraciones del endotello capllar eritema y
paso de liquido a los espacios intersticiales.
3. La coagulacién del liquido en los espacios intersticiales por una cantidad
excesiva de fibrinogeno y de proteinas que provienen de Ios capllares.
4. Migracion de un gran numero de granulocitos y mbnocitos al tejido.
5. Tumefaccion de las células tisulares por ﬁiediadores quimicos como son la
histamina, la bradicinina, la serotonina, . las - prostaglandinas, los diferentes
productos de reaccion del sistema del compleménto,’los productos de reaccion del
sistema de coagulacion de la sangre, y multiples sustancias hormonales llamadas
linfocinas que son liberadas por las células T sensibilizadas. Varias de estas
sustancias activan enérgicamente al sistema macrofagico, y en pocas horas los
macréfagos comienzan a fagocitar los tejidos destruidos; a veces, los macrofagos

también lesionan las células tisulares que todavia viven. '

" Guyton Arthur C. Tratado de fisiologia Médica. Interamericana McGraw-Hill, México 1997, p, 481-482.
tomr g0
ibid,
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Efecto de “tabicacion™” en la inflamacién.

Uno de los primeros resultados de la inflamacion es la "tabicacion” del darea de
lesion separandolo del resto de los tejidos. Los espacios tisulares y linfaticos del
area inflamada se bloquean con coagulos de fibrinogeno, de forma que el liquido
apenas puede pasar a través de los espacios. Este proceso de tabicacion retrasa
la extensidn de las bacterias o de los productos toxicos.

La intensidad del proceso inflamatorio suele ser proporcional al grado de lesion

tisutar, '’

Respuesta del macréfago y del neutréfilo durante la inflamacion

Et macréfago tisular es una primera linea de defensa contra la infeccién.
A los pocos minutos de comenzar la inflamacion, los macrofagos ya presentes en
los tejidos, comienzan de inmediato las acciones fagociticas. Cuando se activan
por los productos de la infeccion y de la inflamacidon (exotoxinas y citocinas),
provocan un aumento rapido del tamafio de cada una de estas células, seguido
del desprendimiento de estos macrofagos de los tejidos adyacentes convirtiéndose
en ceélulas moviles, esto ocurre alrededor de la primera hora. Asi mismo, la

poblacion de macrofagos que se movilizan no suele ser numerosa. '%?

La migracién de neutrdfilos al sitio lesionado se presenta como segunda
linea de defensa durante la primera hora del inicio del proceso inflamatorio, con
un incremento de 4 a 5 veces los niveles normales (4 a 5 mil neutrofilos por mL)
alcanzando niveles de 15 a 25 mil u/mL a lo que se le denomina neutrofilia, la cual

es producida por los productos de la inflamacion que entran en el torrente san-

! Ihid. P. 481

192 hid. TESIS CON
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guineo y son transportados . a lé:’médula‘bésea actuando sobre los capilares

medulares y sobre los neutrofilos almacenados para movilizarlos de mmednato

hacia la sangre circulante, mcrementando la poblacuén celular cnrculante

La liberacion de exotoxinas o cntocmas de los tepdos mﬂamados dan pie a que
se inicien las siguientes reacciones: 1) margmacuon, comprendlendo por ello a la
alteracion de la superficie interna del! endotelio capilar, haciendo que los
neutrofilos se adhieran a las paredes capilares en el area inﬂam'ada. 2)
pavimentacion y adhesion, procesos en los cuales los neutrofilos disminuyen su
velocidad de traslado, uniéndose al endotelio por medio de moléculas de adhesion
tales como las integrinas, selectinas y adhesinas, para detenerse por completo y
poder atravesar el vaso sanguineo. 3) diapédesis, aqui los neutrdfilos atraviesan el
endotelio mediante movimientos ameboideos, pasando hacia el tejido adyacente.
4) Quimiotaxis, tanto la marginacién como la diapedesis de los neutrofilos estan
gobernadas por factores quimiotacticos liberados en la zona de la lesion, asi
entonces la quimiotaxis es el fenomeno por el cual las células se mueven siguien-
do el gradiente de concentracion del factor que las activa y a este trastado de lugar
de los neutrdfilos se le denomina migracion. Durante esta fase también puede

haber pasaje de gldbulos rojos y puede producirse una hemorragia. '**

Varias horas después de que la lesion tisular comience, la zona alrededor de
la lesion se llena de neutrofilos (neutrofilia). Estos ya como células maduras,
comienzan de inmediato sus funciones de limpieza para destruir bacterias y
eliminar elementos extrafios, las cuales se resumen en dos, degranulacion de

enzimas liticas y fagocitosis, siendo esta ultima de menor relevancia. '*®

TESIS COV
i FALLA DE ORIGEN
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Una segunda invasion por macréfagos del tejido inflamado es una tercera
linea de defensa. Junto a“la invasion de los neutrofilos, los monocitos de fa
sangre migran al tejidé inflamado y madurando, aumenta su tamafo hasta
convertirse en macréfégds. E! nimero de monocitos en la sangre circulante es
menor al de los neufréﬁlos, por tanto, la acumulacion de macréfagos en el area de
tejido inflamada sera mas discreta que la de neutréfilos. Aunado a esto, se
encuentra el requerimiento de los monocitos de 8 o mas horas después de invadir
el tejido inflamado, para su maduracion, debido a que son todavia células
inmaduras que necesitan aumentar de tamafio y tener cantidades mayores de
lisosomas, esto para adquirir su total capacidad de fagocitosis. Tras varios dias o
semanas, los macrofagos Ilegan a dominar finalmente Ia pob|acnon de celulas

fagociticas del area inflamada.

Los macréfagos pueden fagocitar muchas mds bacterias (aproximadamente
cinco veces mas) y particulas mucho mas grandes que los neutréfilos, entre ellos
los propios neutrdfilos y grandes cantidades de tejido necrético. Asi entonces
tenemos una linea de defensa capaz de eliminar tanto al antigeno, como al! propio

tejido necrotico. 7

La produccién aumentada de granulocltos y de macréfagos en la médula
6sea es una cuarta Imea de defensa Esto es el resullado de la estimulacion de
las células progemtoras granulocmcas y ‘monocitlcas de la medula. Los

granulocitos y los monocitos formados tardan de 3'a 4 dias en alcanzar e! estadio
de abandonar la medula osea =8 eI estlmulo del tejido inflamado continua, la
médula osea puede segulr producuendo estas células en proporciones de 20 a 50
veces lo normal (alrededor,de 37N kmonocntos por uL), durante meses o afios.'”

190 Ihid.
97 [bid.
% 1bid. p. 483.
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Figura 6 o9

Sucesos en la resolucion completa de la inflamacion’ 1) retorno a la permeabilidad vascular normal
2)eliminacion de liqudo de edema y de las proteinas por drenaje hacia el intenor de los linfaticos o 3} por
pinocitosis de macrofagos' 4) fagocitosis de neutrofilos apoptasicos y 5) desperdicios necrosados captados
por macrofagos, y 6) eliminacibn de macréfagos Noétese el papel central de los macrofagos en la resolucion.

Control por retroaccion de las respuestas del macrofago y del

neutrofilo.

Factores en el control de la respuesta de macréfagos-neutrofilos a la
inflamacion:
1) el factor de necrosis tumoral (TNF; tumor necrosis faclor); 2) la interleucina 1
(IL-1); 3) el factor estimulante de colonias de granulocitos-monocitos (GM-CSF,
granulocyte-monocyte colony stimulating factor); 4) el factor estimulante de
colonias de granulocitos (G-CSF, granulocyte colony stimulating factor); 'y 5)‘el
factor estimulante de colonias de monocitos (M-CSF, monocyte colony stimulating

factor). '1°

1w
e

Tomado de Vinay Kumar, Patologia FHumana.E Mc-Graww-Hill Interamericana, Sexta edicién 1997, p. 44,
Guton Arthur. Op. cit.. p. 483,
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Dichos factores los forman activamente los macrofagos y las células T en los
tejidos inflamados y en pequefias cantidades otras células de estos tejidos. Son
tres los principales producidos por los monociios El GM CSF, que estimula tanto
la produccion de granulocltos como la de monocntos y los G-CSF y el MCSF, que
inducen la produccion de granulocnos y de monocnos. respectlvamente 1

La combinacion de TNF, IL-l y factores estlmulantes de colomas Junto a otros

Formacién del exudado purulento (pus)

Cuando los neutrédfilos y los macrofagos. fagocitan . un ‘,granf nimero de
bacterias y tejido necrético, casi todos los neutréfilos, y muchos de los 'ma'créfagos
mueren finalmente, esto a causa de la muerte por fagocitosis excesiva con la
explosién subsecuente de la célula o por téermino de vida media celular. Tras
varios dias, de inflamacion, se produce a menudb una cavidad en el tejido
inflamado que contiene diferentes porciones de tejido necrético, neutrofilos
muertos, antigenos y liquido tisular, denominandose a esta mezcla exudado
purulento (pus), Tras suprimirse la infeccién, las células muertas y el tejido
necroético del exudado purulento se autolisan gradualmente en dias, y los tejidos
vecinos suelen absorber los productos finales hasta que la mayor parte de los

signos de lesién tisular han desaparecido. ''®

" pbid,
112 1hid.
B thid.
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C. ANOMALIAS DE LOS NEUTROFILOS Y COMPLICACIONES
PERIODONTALES

Los neutrofilos (también conocidos como leucocitos polimorfonucleares o PMN)
son el tipo de leucocitos mas abundantes en la sangre periférica humana;
constituyen del 40 al 70% del total de leucocitos circulantes. Como células
fagociticas primarias en circulacion, tienen una funcidn clave en la defensa del
hospedero contra bacterias extracelulares, en particular las piégenas. También
intervienen en la fase aguda de reacciones inflamatorias. La ifnportancia de estas
células en el combate de padecimientos infecciosos se comprueba a través de la
mayor susceptibilidad ante infecciones bacterianas recurrentes tal es el caso en el

SPL , en personas con produccion o funcion defectuosa de los neutrofilos. '

Los pacientes con alteraciones de tipo cuantitativo (neutropenia) o cualitativo
de los neutrdfilos (adherencia, quimiotaxia, actividad microbicida), a menudo
padecen ulceraciones de la mucosa bucal, gingivitis, periodontitis. O una
combinacién de éstas. Con anomalias primarias y secundarias de los neutréfilos
se presentan enfermedades bucales graves. L.as anomalias de los neutroflos que
ocurren de manera secundaria a enfermedades sistémicas fundamentales y que

también se relacionan con trastornos periodontales graves incluyen el SLP. 15

Los pacientes con trastornos sistémicos vinculados con ahofﬁéliés de los
neutréfilos padecen enfermedad periodontal mas grave que - aquellos con
neutréfilos normales, estas observaciones apoyan el concepto de que el neutrdfilo
es una célula protectora clave contra bacterias per_ioddntéies; Estudios sobre
periodontitis juvenil localizada (LJP, por sus siglas en inglés) (Van Dyke y col,
1985; Genco y col, 1986) también apoyan de manera importante la relevancia de

I 14 Genco Roberts, Op. cit.. pag. 215.
115 ibid,
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la actividad del neutréfilo en la defensa cohtra infecciones periodontales. Se sabe
que las anomalias de los neutréfilos ocurren en personas con LJP, asi como en
aquellas con formas de pefiodbnlitis de evolucion rapida (Cianciola y col, 1977;
Lavine y col, 1979). Ademas, muchos de los patogenos periodontales poseen
factores de virulencia como “elementos antifagociticos y leucotoxinas, que
trastornan o anulan las reacciones protectoras por los neutrofilos (Genco y Slots,
1984). Los tejidos periodontales son uno de los primeros sistemas organicos

afectados por disminuciones en las funciones protectoras por los neutrofilos,''®

Las pruebas de que el neutréfilo es una célula protectora clave contra la
infeccién periodontal ponen en-peligro ‘el-concepto de que la funcion alterada del
neutréfilo es un factor de riesgo‘para la prdduccién de enfermedad periodontal.
Este ciertamente es el caso en relacion con l?s ‘énomallas primarias y secundarias

de los neutrofilos, 17

Los neutréfilos operan como arma de dos filos; si bien son de manera
primaria protectores, también pueden actuar como células proinflamatorias que
generen destruccion histica relevante. Dado que el neutréﬁlo es una ceélula critica
en las infecciones periodontales, es preciso describir su desarrollo'y funcion para

apreciar su lugar en la enfermedad. '"®

Desarrollo del neutrofilo

En adultos normales, los neutréfilos se encuentran en la médula dsea, la
sangre y los tejidos. En la médula 6sea, se producen y proliferan a partir de
blastocitos a promielocitos y finalmente mielocitos. Luego de la etapa de mielocito,

" Ibid. p. 216.
"7 bid.
''® thid.
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las células se convierten en metamielocitos, céluias en "banda" (caracterizadas
por un solo nucleo arrifionado) o células segmentadas con nucieos multilobulares
caracteristicos ya que no pueden llevar a cabo la mitosis. Estas células salen de la
médula hacia la sangre donde circulan durante casi 10 h; después migran hacia
los tejidos donde sobreviven sélo uno o dos dias. Esta migracion es aleatoria o
como reaccion ante sefiales quimicas especificas denominada

quimioatrayentes.''®
Migracién de los neutréfilos

La salida de la médula 6sea, el paso a través de barreras endoteliales
vasculares (diapédesis) y la migracion hacia lugares de infeccion o inflamacion
son pasos criticos en la expresion de la funcién neutrdfila. La inféccién.‘la
inflamacion y el estrés pueden elevar la cantidad de neutrofilos ciroulantes
(neutrofilia) como consecuencia de una movilizacion de reservas de la médula
osea. Tales factores también pueden mejorar la cinética de la maduracion del
neutrofilo y, por tanto, provocar la liberacion de neutrdfilos inmaduros  hacia la
circulacidon general, como se manifiesta por cantidades mayores de "formas en
banda”. En el adulto sano transitan mas de 100 billones de neutréfilos a partir de la
médula osea todos los dias; sin embargo, esta cantidad pudiera aumentar casi 10
veces en personas con alguna infeccion grave. El numero normal de neutrofilos (3
000 a 5 000 células/mm® de sangre periférica) pudiera aumentar hasta 30;000
células/mm® durante la infeccion; esto surge de manera principal por- la
movilizacion de las reservas en la médula ésea. Falta por establecer el destino
final de los neutrofilos en el hospedero normal; no obstante, parece que la pérdida
de neutréfilos hacia sitios de infeccion es importante. Por ejemplo, la migraciéon de
neutrofilos hacia el surco gingival se da en quienes sufren gingivitis y aumenta en
la periodontitis. Los neutrofilos presentes en el surco pueden corresponder a una

"' Ibid.
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forma de defensa del hospedero'rele\)ante y continua (Charon y col, 1985, Van

Dyke y col, 1985). 20

Los neutréfilos producidos en ia médula 6sea deben atravesar dos barreras
de células endoteliales para llegar a sitios de inflamacion, infeccion, o ambas, del
tejido. La interaccion entre las adhesinas superficiales en los neutréfilos y sus
ligaduras correspondientes, las moléculas de fijacion celular, en las células
endoteliales, es un primer paso indispensable en la migracién de leucocitos a
través de los limites endoteliales. Las ligaduras de las células endoteliales se
encuentra normalmente en niveles bajos, y los aumentos en su concentracion
mediante procesos como la reguiacion ascendente mejoran la fijacion del
neutrofilo a las células endoteliales y facilitan la migracion transendotelial. 12’

Figura 8 122

PRINCIPALES MANIFESTACIONES LOCALES DE INFLAMACION AGUDA:

1-DILATACION VASCULAR (CAUSA ERITEMA E INCREMENTO LOCAL DE LA TEMPERATURA),
2-EXTRAVASACION DE LIQUIDO PLASMATICO Y DE PROTEINAS (EDEMA), Y

3- EMIGRACION DE LEUCOCITOS Y ACUMULACION EN EL SITIO DE LA LESION.

¥ Ibid. p. 216-217.
Y hid. p. 217,

"** Tomado de Vinay Kumar. Op. cit.. p. 28. TESIS CON
FALLA DE ORIGEN|
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E!l proceso de la migracion de neutrdfilos desde la médula hasta la sangre y
luego hacia los tejidos es muy importante. Cuando se altera, la cantidad de
neutrofilos presentes en la circulacién o en los tejidos puede variar de manera
relevante, para modificar los efectos fagocitarios protectores. Por ejemplo, la
conservaciéon de un numero constante de neutrofilos en el surco gingival o una
bolsa periodontal es critica para la defensa contra patégenos periodontales. '23

La quimiotaxis se define como un movimiento dirigido de los leucocitos a lo
largo de un gradiente de concentracion de sustancias denominadas quimiotaxinas
o quimioatrayentes. Estas pueden derivarse del tejido o los microorganismos

infectantes; estimulan a los leucocitos al fijarse a receptores en la superficie de los

neutrofilos. 124

Las quimiotaxinas que se sabe se fijan a receptores del neutréfilo incluyen los
péptidos N-formil-metionil, el fragmento C5a del complemento y el leucotrieno B4
(L TBJ). 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 nﬁigraciyén' dirigiaa hacia
zonas de mayor concentracion de quimiotaxinas. 2% o

Las proteinas para la adhesion del Ieucocitok se’ encuentrah no soélo en
neutrofilos, sino en monocitos y linfocitos. En general, es probable que el proceso -
guia del leucocito dependa mucho de las adhesinas leucocitarias superficiales y
sus ligaduras correspondientes -de las células endoteliales:- Las moléculas’ de
adhesion en la superficie leucocitaria reciben los nombres CR3, LFA-l y p150.' 95
(CR4) y en conjunto forman una subfamilia de otra mas grande de moléculas de .

':“ Genco Roberts. Op. cit.. pag. 217
'* 1bia.
25 Ihid.
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adhesién denominadas integrinas. Las moléculas de fijacién celular en las células
endoteliales incluyen moléculas de adhesidn inter celular 1 y 2 (ICAM-l e ICAM-2)
asi como la molécula 1 de adhesion Ieucqcitaria endotelial (ELAM-I). ICAM-I es
una glucoproteina de 90-kD en la superficie endotelial que media la adherencia de
los polimorfonucleares al funcionar  como ligadura “para’ LFA-l (Springer 'y
Anderson, 1986; Anderson.y Springer, 1987; Bevilacqua y col. 1989), 26

Funcién de los néytréﬁlos

Una vez que los neutréfilos penetran en la circulacion y migran hacia tejidos
inflamados obinfec‘tados;'estén listos para efectuar su funcion fagocitica; el primer
paso es reconocer el blanco. Esto incluye cubrir (opsonizar) al microorganismo
infectante o al elemento histico del hospedero con proteinas plasmaticas. La
opsomzacnén facuma la adherencla y fagocutosrs seguidas por su destruccnon

intracelutar.

En los sueros humanos hay vop nl asr—;ytermoestables y termolablles que

anticuerpos de las clases lgG
sistema de complememo de Io

mas importantes. Los fragmentos d vC s
durante la activacién de la cascada det’. complemento Los fagocttos reconocen las

bacterias cubiertas medlame receptores especircos en la superﬂme del fagocnto
para IgG, C3b e iC3b. 128 o

se depos|tan en la superfcre bactenana

26 fhid. p. 218
37 1hid. p. 219
2% thid.
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El receptor para IgG recibe el nombre de receptor-Fc (fijador de complemento,
fraccion cristalizable); aquél para C3B, CRI, C3b se convierte a un fragmento de
segmentacion. Mediante la accion del inactivador de C3b ante la presencia de su
cofactor RIH. Una segunda clase de receptores C3 en las células fagociticas,
denominada CR3 reconoce a dicho fragmento. CR3 también es una adhesina

leucocitaria.

La funcién principal de las opsoninas es facilitar el reéondcimiento y la
fagocitosis de microorganismos infecciosos, ya que de otra manera 1a mayor parte
sufriria una fagocitosis deficiente. Una vez que el microorgamsmo o la particula
quedan cubiertos, con opsoninas como mmunoglobu "as elementos del
complemento, o ambos, se presenta la fijacién al neutrorlo y después la ingestion.
La particula se transporta hacia el interior de la celu|a en una membrana de
“adentro hacia afuera” denominada fagosoma. Este se une entonces a granulos de

neutréfilos, que constituyen un fagolisosoma, donde se destruye la bactena

Eliminacién intracelular de microorganismos por neutréfilos - .

Los neutrofilos  destruyen microorganisrhds ‘mediante . mecanismos
dependientes de oxigeno y otros independientes ‘del mismo. La actividad
antimicrobiana independiente del oxigeno se lleva a cabo mediante un conjunto de
sustancias, incluyendo catepsina G, lactoferrina, lisozimas, defensinas, proteasas
y algunas proteinas catiénicas que incrementan la permeabilidad bacteriana. La
acidificacion del fagosoma puede tener efecto bactericida o bacteriostatico sobre
muchos microorganismos ingeridos. Los mecanismos de destruccion
dependientes de oxigeno se vinculan con la produccion de metabolitos toxicos de

' 1hid,
" [bid.
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oxigeno como union superoxido y el peroxido de hidrogeno. Este Gltimo, ademas
de sus propiedades antimicrobianas directas, también opera como cofactor en el
sistema antimicrobiano mediado por la mieloperoxidasa. Asimismo, se estima que
el radical hidroxilo y el oxigeno libre producido mediante este sistema son toxicos

para muchos microorganismos. **'

Las sustancias comprendidas en la destruccion microbiana por neutrofilos se
encuentran en dos tipos principales de granulos: primarios o azurdfilos, vy
secundarios o especificos. Los primarios contienen enzimas microbicidas como
mieloperoxidasa y lisozima; proteinasas neutras, incluyendo elastasa y catepsina
G; hidrolasas acidas, incluyendo beta- glucuromdasa. y protelnas cationicas. Los

granulos especificos contienen Ia enztma mlcroblmda |ISOZIma, una colagenasa y
132 L i

lactoferrina.

Funcién secretora del neutréfil

uedé causar daiio inflamatorio
inflamatorios.-Los neutréfilos por -
bs. fagolisosomas. No obstante,

cuando encuentran pamculas grandes no fagocntables o cuando se estimula al
n tales productos pueden liberarse fuera

neutréfilo de otra manera para Ia secrecn
de la célula, donde dafan a Ios te dos de! hospedero. '

El neutréfilo contiene diversas hidrolasas acidas y proteinasas neutras que
median en ocasiones no sdlo a microorganismos extranos, sino, en ciertos casos,
a tejidos del hospedero. Por ejemplo, la membrana plasmatica del neutréfilo

" 1bid. p. 220.
" Ibid. p. 220.
% 1bid. p. 220
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contiene una enzima inusual, NADPH oxidasa, que genera una familia de especies
reactivas de oxigeno por reduccién univalente secueﬁcial del oxigeno molecular:
Los oxidantes potentes que genera esta enzima son por naturaleza de corta
duracién e inespecifico; las enzimas antioxidantes como bismutasa superoxido y
catalasa a menudo limitan el dafio histico que producen tales sustancias. Por otra
parte, las proteinasas del neutréfilo permanecen bajo control a través de su propia
latencia o antiproteinasas potentes. '3

Hace poco tiempo se encontré que cantidades relativamente pequerfias- de
acido hipocloroso (HOCI), producto importante del metabolismo oxldatlvo en los
neutrofilos, pudieron inhibir antiproteasas histicas como alfa-2 macroglobulma. .
alfa-l proteinasa inhibidora y un inhibidor de Ieucoprotemasa secret ra’ Por tanto

HOC! de los neutrofilos puede inactivar la prop:a barre
permitir la activacién de enzimas proteoliticas como elastasa y colagenasa ,Y con

ello la, colagenasa y gelatinasa se presentan en crrcunstanclas, normales ‘en:
e,"/HOC/I.. En

formas precursoras inactivas que se activan por accnon
consecuencia, en sitios inflamatorios con neutréfilos activados, HOCI protege ala
elastasa neutréfila de las antiproteasas y activa a la colagenasa. Esto representa
un conjunto potente de recursos, que los neutrdfilos activan paré;causar

destruccion local del tejido. 125

Durante la reaccion inflamatoria aguda, los neutrdfilos infiltrados contienen y
eliminan al agente infectante o causal; el dafo al tejido hospedero es localizado y
autolimitado. Sin embargo, la incapacidad para erradicar al agente nocivo pudiera
causar infiltracién histica continua por neutréfilos y otras células fagociticas. En

tales circunstancias, la inflamacion cronica o subaguda puede causar lesion histica
importante mediada por fragositos. Por fortuna, el efecto neto de la funcién normal

™ bid.
% Ihid.

38




MANIL Hb\(‘l(l
I DIAT)

BUCALES ¥ PLAN DE TRATAMIENTO EN PACIENTES
"0S CON SINDROME [0 . RIE

de los neutrofilos en casi todas-las infecciones, incluyendo la enfermedad
periodontal, es de proteccion, situacion que elimina al agente inflamatorio con
grados variables de daiio a los tejidos hospederos contiguos. '%°

Después de estudiado lo anterior, se determina que el SPL presenta una
alteracién fagocitica, asi como una alteracion en el proceso quimiotaxico, dando
como resultado una alteracion en la respuesta del sistema inmunoldgico,

traduciéndose en la deficiencia funcional de este.

D. Actinobacillus actinomycetemcomitans

Numerosos estudios referidos a la periodontitis juvenil han reconocido que es
sitios enfermos se identifican porciones elevadas de A. actinomycetemcomitans.
en sujetos pertenecientes al mismo grupo familiar. Inusualmente es hallado en

sujetos sanos o con gingivitis. 7

La literatura indica que la transmision intrafamiliar de A.

actinomycetemcomitans es comun. ‘38

Es un bacilo o cocobacilo gramnegativo, inmovil que se desarrolla en medios
con suero o sangre en condiciones anaerobias o en una atmdsfera aerobia que

contenga 5-10 % CO», produce catalasa y superdxido dismutasa. 3¢

e gy
1bid.

"7 I’\Lgom Marta. Microbiologia estomatoldgica. Médica icana. B
¥ Stabholz A, Ant. cit. p. 653.

'3 Lichana J. Microbiologia Qral, Intesamericana Mc-Graw-Hill, México 1997, p. 261,

Aires, 2001.p. 264.
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En funcidén de polisacaridos parletales superf‘ctales que son estables al calor se
han diferenciado tres serotlpos (a ‘b yc). La mayorIa de las cepas productoras de
leucotoxinas pertenecen al b. Los serollhos a y b 'son los que se encuentran con
mayor frecuencia en Ia cawdad bucal snendo el c el que suele aislarse de cuadros

clinicos extrabucales.

Su localizacion en la cavidad bucal puede ser en la placa supra y subgingival,
en la mucosa bucal y en el area apical de la bolsa periodontal de pacientes con
periodontitis juvenil (PJ). En la colonizacion bucal participan las fimbrias y las
vesiculas superficiales, asi como las interacciones antagdnicas que existen y
permiten el establecimiento de otras bacterias. LLa presencia de bacteriéfagos en
este microorganismo estimula la produccion de leucotoxinas; esto esta
intimamente relacionado con los periodos de exacerbacién de la enfermedad. !

Como respuesta del hospedero a la presencia del A. actinomycetemcomitans
se detectaron, titulos de anticuerpos séricos y anticuerpos locales elevados en la
PJ. Entre los principales factores de virulencia de A. actinomycetemcomitans en la

cavidad bucal deben destacar: '

Leucotoxina.

Tiene capacidad para destruir neutréfilos y monocitos, alterando lavs defensas
en el surco gingival. En algunos enfermos, induce Ia forrﬁacién de anticuerpos
neutralizantes, lo que justificaria la falta de progresion y la menor gravedad de los

procesos periodontales. 43

M gbid.

! Negroni Marta, Op. cit.. p. 263-264.
' Liehana J. Op. cit., p. 261.

41 [bid.
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Factores inhibidores de la funcién de los leucocitos.

En ausencia de leucotoxina, estos microorganismos pueden no ser fagocitados ni
destruidos por los neutrdfilos. Asi, pese a ser opsonizados por anticuerpos u otros
componentes séricos, cepas no leucotdxicas, e incluso leucotdxicas, elaboran
compuestos no muy bien identificados, que inhiben la quimiotaxis leucocitaria.
Incluso algunas cepas poseen receptores para el Fc de las igG, con lo que las
células fagociticas no pueden unirse a los antigenos a través de opsoninas.
También la formacién intrafagocitica de catalasa y superoxido dismutasa pueden
impedir los mecanismos de destruccion celulares dependientes del agua

oxigenada y del superoxido. ¢

Factores inmunosupresores.
Los sonicados de algunas cepas han mostrado una accién supresora de la

reactividad de linfocitos humanos a mitégenos y antigenos. lo.que parece estar
relacionado con una activacion de las células supresoras T. Un incremento de las
mismas puede determinar un déficit en fa respuesta mmunntarua humoral bucal al

ejercerse dicho efecto supresor sobre los lmfocttos B..

Activacion policlonal de linfocitos B.

Comprende por una parte, el indrémento en la elaboracion de citocinas, lo que
puede tener un efecto benéfico o perjudicial, para el hospedador, y por otra una
produccién de antlcuerpos con determinantes no relacionados con el agente
etiolégico desencadenante, con formacién de inmunocomplejos no especificos. '

Factores inhibidores de fibroblastos, células endoteliales y epiteliales.

4 1hid.
43 1bid.
144 Ibid.
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Estudios in vitro muestran como esta bacteria puede inhibir la sintesis de ADN,
ARN y proteinas en cultivos con fibroblastos y células endoteliales. La inhibicién
fibroblastica puede interferir en la formacién de colageno y, como consecuencia,
tras la agresién bacteriana, el restablecimiento tisular se veria disminuido. Por otra
parte, en presencia de estos microorganismos las células epiteliales disminuyen
su proliferacion y'cabacidad de adhesion al material plastico inerte de los cultivos

celulares, 147~

Endotoxina. ... -
Su act;ién es de mayor potencia y determina todos los efectos bioldgicos.

Caracteristicos. '*

Capacidad invasiva.

Aunque diversas experiencias muestran esta posibilidad, al |gual que para
todos los microorganismos periodontopatégenos, este caracter es’ controvertido.
En este sentido, se ha descrito una epitelio-toxina que favorece la penetracnon
celular. Esto unido a la produccion de colagenasa por esta bacteriyaw pérmitiria su
progresion bacteriana tisular, este hecho se veria ademas vrefbrza;:io.' ya que
induce la liberacion de procolagenasa por neutrofilos, maqréfégoks"y ﬁﬁroblastos.

Alta resistencia a la lisis por el complemento
Esta caracteristica determina una dlflcultad para la destruccnon bacteriana

mediada por este compuesto sérico ;150

Infeccion bacterlofaglca ; : :
Un aumento en la produccnon de factores de virulencia de esta bacteria se ha

47 Ibid.
% 1hid,
49 1bid.
5% Ihid,
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relacionado con la infeccidn -por bactenéfagos La base molecular de este

fenémeno no esta totalmente drlumdada 15

Los estudios sobre el tratamlento de la penodontms juvenil han demostrado
" sitios subgingivales se

ue el tratamiento periodontal

que para erradicar a A. acﬂnomycetemcom/tan

necesitan antimicrobianos s:stemlcos debido a’
convencional no es eficaz. En este tipo de infecciones sé deben efectuar estudios
microbioldgicos para establecer el tratamiento adecuado, y coordinar las visitas de

control. 152

E. ENFERMEDAD PERIODONTAL

El término enfermedades periodontales hace referencna a una serie de
procesos patoloégicos que afectan a las estructuras del perlodonto. En un principio

pueden ordenarse en dos grandes grupos: los procesos qu afectan a'la encia
cturas del periodonto

(gingivitis), y los que se extienden al resto ‘de Ia

(periodontitis). *

1. Gingivitis
La gingivitis es una inflamaciéhd
diente, fundamentalmente la enc1a .
Las manifestaciones climcas ‘de g on)p@nen de edema,
n.roja de:la er;:icla;, puede estar

“blandos que rodean al

sangrado. ablandamiento de los'tejl 0S Y. Cl
esultado de. la:-retraccion del tejido en

presente una bolsa de 4 a 5 m'm,’fdc}m
direccién de la corona. El epitelio sig:ue:umdo a'una sl}pérficie del diente y no hay

31 Ibid.
132 Negroni Marta. Op. cit.. p. 264,
33 _jebana J. Op. cit.. p. 466.

™ 1bid.
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pérdida de ligamento periodontal ni de hueso alveolar. La gingivitis puede persistir
durante un periodo prolongado de tiempo sin progresion significativa. o puede ser
la precursora de la periodontitis. La gingivitis' éSté caracterizada por una gran
cantidad de leucocitos- pollmorfonucleares que i'nlgran a través de la bolsa y el
epitelio en respuesta a los mlcroorganlsmos de la placa con una pérdida de dos
terceras partes del colageno gingival. %5 .

2. Periodontitis g “ :

El término periodontilis se’ utlllza para defmr la |nflamacnon de los tejidos de
soporte del  diente, usualmente un cambio progrestvamente destructivo, con
pérdida de hueso y Ilgamento penodontal por extensnén de la inflamacion desde la

encia. 158

La periodontitis se caracteriza por la presenCIa de los sngunentes sngnos
a) Inflamacién gingival. :
b) Formacién de bolsas perlodontales que pueden dar lugar a retraccnon gmglval
c) Pérdida del hueso alveolar de soporte que aparece emsodncamente con fases

de destruccion activa o fases de inactividad.
d) Hay otros elementos que son variables como: Ia movmdad dentarla y la

supuracion. '

'** Garcia R. José Angel. Microbiologin Médica. Mosby, Espaia [996.p. 408
"'_‘l iebana J. Op. cit.. p. 466
'3 Garcia R. Op.cit.. p. 408,
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Clasificacion de las enfermedades gingivoperiodontales

Gingivitis

. Marginal crénica o asociada con placa

2. Marginal crénica agravada por hormonas: pubertad,
embarazo, anticonceptivos orales

3. Ulceronecrolizante

4. Gingivoestomatitis herpética

5. Descamativa

6

7

8

-

. Gingivitis asociada con enfermedades sistémicas
. Agrandamientos gingivales inducidas por medicamentos
. Gingivitis asociada con la infeccién por HIV

Periodontitis
1. Periodontitis del adulto
2. Periodontitis de comienzo temprano
3. Periodontitis rapidamente progresiva
4. Periodontitis juvenil
a) localizada M
b) generalizada
. Periodontitis prepuberal
a) localizada
b) generalizada
Periodontitis ulceronecrotizante
Periodontitis asociada con enfermedades sistémicas
a) Deficiencia en la adhesién de leucocitos
b) Asociada con diabetes mellitus tipo 1 insulinodependiente
c) Sindrome de Down
d) Hipofosfatasia
e) Neutropenia
f) Sindrome de Papillon-Lefévre
g) Histiocitosis
h) Leucemia
Periodontitis asociada con la infeccién por HIV
Periodontitis refractaria 18

0

N

©

La periodontitis prepuberal es una patologia que se desarrolla durante o
inmediatamente después de la erupcién de la denticién. descidua primaria, es
asociado a un complejo hereditario patologico involucrado en deficiencias

inmunoldgicas como el sindrome de Papillon- Lefévre. 15,

3% Negroni Marta. Op. cit.. p. 264
139 *Angelo M, et al Treatment of prepubenal_periodontitis, A case report and____discussion, I Clin

Periodontol. 1992 Mar;19(3):214,
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La etiopatogénesis de la periodontitis prepuberal se cree que incluye en ambos
casos factores irritantes y factores intrinsecos, en pacientes jovenes bhay
incremento. en gérmenes anaerobios, gramnegativos y presencia de
microorganismos periodontopatogenos tales como: Bacteroides gingivalis,
Capnocytophaga,  Fusobacterium  nucleatum, Eikemella  corrodens. A

actlinomycetemcomitans y espiroquetas. '5°

Es frecuente encontrar la inmunodeficiencia en estos pacientes. Alteracién en
la Quimiotaxis y la funcion fagocitica de los neutréfilos granulocitos y decremento
linfocitico a la respuesta de estimulacion PHA. Esto sugiere que la periodontitis
puede estar ligada a la disqueratosis de la union epitelial, con reduccion en la

eficacia de la barrera epitelial. 6!

El manejo terapéutico de la periodontitis prepuberal es diverso. El tratamiento
tradicional mecanico asociado con la administracion de drogas no siempre prevé
la temprana perdida de los dientes deciduos ni la de los permanentes. En afios
recientes, han sido propuestas diversas terapéuticas. Esto involucra la eliminacion
de los microorganismos periodontales patogenos y la extraccion de los dientes
primarios meses antes de que aparezcan los dientes permanentesv,k hay que
administrar un tratamientos antibiotico para evitar cualquier involucramiento en el

proceso periodontopatiogeno de los dientes permanentes. '6?

Como A actinomycetemcomitans se ha encontrado colonizando a pacientes
con periodontitis juvenil, periodontitis generalizada, asi como en lesiones
periodontales destructivas asociadas con el SPL como resultado de estos

r— TESIS CON
" i FALLA DE ORIGEN
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la enfermedad per

F. DIAGNOSTICO DIFERENCIA
Todo des>ordek'n‘_db‘é' hiperqueratosi

a) Enfermedad del mal ‘de:Me

En esta afeccion no exlsten anomallas dentarias os hallazgos cutaneos suelen

estar presentes en el nacnmlent

b) Sindrome de Haim- Munk es un slndrome raro que se presenta en famlllas
judias consanguineas. Presentan h:perqueratos:s palmoplantar destruccion
periodontal progresiva, recurrentes infecciones superflcnales por piogenos,

aracnodactilia y una deformidad peculiar. en’los dedos consistiendo en falanges
puntiagudas y delgadas, en  contraste con el SPL, las manifestaciones
superficiales son mas severas y extensas y se presentan a mayor edad.

'Y Stabholz A. Ant. cit. p. 653,

[T
Ibid. p. 655.

% Diccionario Mosby. Medicina, enfermerin v ciencias de la salud. Harcourt, Madrid Espafia. Quinta cdicion

1998, p. 401.

1% Godman Richora . Op. cit.. p. 392.
'T Gorlin Robert. Op. Cit.. p. 854.
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C) Acrodinia: es una enfermedad de lactantes y nifios pequefios. Que se
caracteriza por perdida prematura de dientes caducos y permanentes, el aumento
de la sensibilidad de planta y palmas, con sensacién de hormigueo y dolores
reumetoideos en manos y pies y una erupcion eritemetosa seguida de exfoliacion
y pigmentacion parda en la zona distal de las e'xtremrivd:adesk. coloracién escarlata
de las mejillas y nariz, sudoracion profusa, tréstorhos digestivos. fotofobia,

periodos de decaimiento y apatia, asi como retraso del desarrollo, 18- 169 170

d) Histiocitosis X: Término genérico en q’ue'se‘ ehgidban el granuloma
eosindfilo, la enfermedad de Letterer-Siwe y -la’ enfermédad Hand-SchuIer-
Christian, para resaltar el origen comun que comparten estas tres entidades y una
caracteristica morfolégica comuan: una infiltracion granulomatosa de histiocitos
voluminosos con citoplasma eosinofilo, espumoso y palido, y. ntcleos bien
delimitados. También presentan pérdida prematura de dientes ‘temporales y

permanentes. 7" 172

e) Hipofosfatasia. Trastorné metabdlico genético por deficiencia de fosfatasa
alcalina sérica y 6sea que conduce a hipercalcemia, ,etaholaminéfosfatemia y
etranolemia fosfaturia. Las manifestaciones clinicas ' consiSten -en” defectos
esqueléticos graves que recuerdan al raquitismo resistente a la vitamina D,
estrefiimiento, calcinosis renal, falta de crecimiento y desarrollo, trastornos del
movimiento, y alteraciones Oseas raquiticas (arqueamienloj. Existen tres tipos
clinicos basados en la edad de comienzo y la gravedad de los sintomas. Dos son
autosomicos recesivos; de la lactancia, la forma mas grave, letal en mas del 50%
de los casos; infantil, cuyo primer sintoma suele ser la pérdida espontanea de los

' Diccionario Mosby. Op. cit.. p. 22.
' Diccionario -.rmlnnluycu de ciencias mddicas. Masson, Espana. Treceava edicion, 1992, p. 1319,

'™ Gorlin Robert. Op.,
”'Dorldnd chcmxm >

2 Gurlm Raobert. Op. Cit.. p. 854

{ustrado de medicina. Interamericana Me-Graw-Hill. Espafa.
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dientes deciduos; y del adulto,- la. forma mas leve, que se hereda con caracter

autosémico dominante.-'73

f) Leucemia: enfermedad maligha progresiva de los drganos formadores de
sangre, que se caracteriza por la proliferacion y desarrollo deteriorado de
leucocitos y sus precursores en la sangre y la médula dsea. La leucemia se
clasifica clinicamente, segin el grado de diferenciacién celular , en aguda o
cronica y segun el tipio de célula predominante que interviene, en mieloide o
linfoide. Leucemia cutanea: es una afeccion de la piel, con infiltracion de la piel por
leucocitos malignos; tiene lugar con lesiones especificas o inespecificas, o bien

coexistiendo ambas. También existe perdida prematura de los dientes deciduos y
174,175 )

permanentes.
g) Neutropenia congénita: trastorno que se produce en lactantes y se
caracteriza por la ausencia de neutréfilos en la sangre periférica, perdida

prematura de los dientes deciduos y permanentes, 7% 177

h) Neutropenia ciclica: proceso- crémco de transmnsnon autosémica dominante,
'ervalos regulares  (20-22 dias),

caracterizada por neutropemas que aparece
hipertermia, estomatitis e mfeccuones wvarias perdlda prematura de los dientes
178,179 i

deciduos y permanentes.

utosomlca receswa causada por ausencia

i) Acatalasia: enfermedad rara;
Suiza congénita de catalasas y que se observa prlnclpalmente en Japon y. Suele
ser asintomatico, pero el 50 % aprox:madamente de los. casos japoneses se

* Dorland. Op. cit.. p.952.
"7 Ibid. p. 1074-1075.

* Gorlin Robert. Op. Cit.. p. 854,
l7(|

Ibid.
77 porland.. Op. cit.. p. 1320,
7% piccionario Mosby. Op. cit.. p. 854,
'™ Gorlin Robert. Op. Cit.. p. 854.
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caracteriza por un sindrome de ulceraciones bucales, perdida prematura de los

dientes deciduos y permanentes y gangrena, 8181 "

j) Psoriasis: dermatosis cronica, escamosa frecuente que se caracteriza por
exacerbaciones y remisiones y uene un patrén hereditario poligénico. Los
hallazgos histoldgicos mas distintivos de.la’ psonasns bien desarrollada son los
microabscesos de Munro y las pustulas: esponglformes. se caracteriza
clinicamente por la presencia de manchas redondas, circunscritas, eritematosas,
secas y escamosas, de tamarfios diferentes,'kcubievrtas por escamas blanco-
grisaceas o blanco-argénticas, umbilicadas y laminares, que tienen predileccion
por las superficies de extension, ufas, cuero cabelludo, genitales y regién
lumbosacra. el aclaramiento central y la coalescencia de las lesiones producen
una variedad de configuraciones clinicas, entre otras, disposiciones anulares o
circinadas, discoides o numulares, figurativas o espirales. 182

k) Sindrome de Chediak Higashi: sindrome autosomico recesivo mortal
asociado a albinismo oculocutaneo, inclusiones leucocitarias masivas (lisosomas
gigantes), infiltracion histiocitica de multiples 6rganos corporales, desarrollo de
pancitopenia, hepatoesplenomegalia, infecciones bacterianas recurrentes o
persistentes y una posible predisposicion al desarrollo de linfoma maligno, perdida

prematura de los dientes deciduos y permanentes, 183184

I). Periodontitis juvenil. Es una enfermedad de progresion rapida. con una
incidencia de 0,1-0.5%, es mas frecuente entre personas de razyaknegra y-se
trasmite con un defecto autosomico recesivo. La enfermedad: se ‘inicia en la

5 1bid.
'*1 Dorland.. Op. cit.. p. 12,
"2 Portand.. Op. cit.. p. 1589,

'Y [bid. p. 1754,
™ Gorlin Robert. Op. Cit.. p. 854,
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pubertad, y la perdida de Ia insercién es lo mas- significativo, a los 5-6 afios se

puede perder el 50 % de la msercion

G. DIAGNOSTICO ESPECIFICO ™~

reahza por la presencia de sintomas
lgno patognoménlco que nos permita el

dlagnésuco ' defi

H. PRUEBAS D

reactlvudad danada i

y reduc:da destruccnon ntracelular de' aureus y C a/b/cans

"5 Elig Merle. Ant. cit. p. 2

1* Goodman Richor Op Cit.. p. 392,
%7 De V'ree. At cit. p. 354,

¥ Gorlin Robert. Op. Cit.. p. 854.
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Figura 8

El diagnostico es fundamentalmente clinico. Las radiografias nos permiten visuahzar importante pérdida ¢sea
de la mandibula con formacion de bolsas periodontales en posicién vertical la cual revela dientes*fiotantes™.

La biopsia tomada de la enciade los pacientes con SPL muestra inflamacion
cronica del tejido gingival, con infiltrado de células gigantes, destruccion de las
capas epiteliales y degeneracion de las fibras periodontates. '8!

liquenoide. '%?

El estudio 'histopalglégiqo en:la periodontitis - del SPL" - muestra severa
infiltracion inflamatoria de tejido conectivo subepitelial dejando solo unas fibras de
colageno, la densa infiltracién consiste principélmente en células del plasma que

(L

www.infocompu.com/adolfo_arthur/papillon.htm - 6k
" Hattab FN. Art, cit. p. 413. I ESIS COI\T
"': http://eisat.isciii.es/er/prefer_bus2.asp?cod_enf=2080
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dominan la encla en areas del cemento. La microscopia electronica también ha

revelado alteraciones degenerativas de células del plasma. '

En un estudio inmunohistopatolégico fealizado por Kleinfelder y col. 1994 en
una nifa de. 11 afos encontro también’ |nﬂtractén de células de plasma e
inmunoglobulinas. Estas secciones también mostraron grandes acumulacion de

células T, considerando que sélo pequenos focos de células B y ocasionaimente
PMNs podrian descubrirse. En un estudio de adultos jovenes que padecen
periodontitis asociada a A. actinomycetemcomitans se ha encontrado un modelo
similar de difusion de células inmunocompetentes. Asi los tejidos periodontales
inflamados del paciente con SPL, presentaban las caracteristicas histopatolégicas
tipicas de periodontitis progresiva asociada con A. actinomycetemcomitans. La
abundancia a menudo descrita de células del plasma refleja la naturaleza cronica

de la periodontitis asociada al SPL. '%°

. PRONOSTICO

Los pacientes tienen un promedio de vida normal.
Aln_no . se demuestra nmgun tratamlento eficaz para este sindrome. El

pronéstico para Ios dlentes es malo.

PSR Ieinfelder JW. et al. Microbiological and inmunohistological tindings in a_patient with PapillonLefévre
syndmmc. 1996 Nov: 23(11H):1032,

* Ibid.

Godnmn Richora . Op cit.. p. 392,

Rv..g,c.n Joseph A. Patologia bucal. México, Interamericana McGraw-11il,1995.
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J. TRATAMIENTO

La mayoria de las enfermedades periodontales inflamatorias pueden ser
controladas satisfactoriamente, pero algunos tipos particulares de estas
enfermedades no responden bien al tratamiento, entre estas se encuentra el
SpL.'®

Varias formas de tratar la condicion periodontal asociada con SPL han sido
publicadas, éstos incluyen técnicas de higiene bucal, uso de enjuagueé bucales,
frecuentes desbridamientos, administracion de multiples antibidticos, ' cirugia
periodontal, extraccion de los dientes con poco o nulo soporte oseo. Como el
sindrome es raro el seguimiento del paciente es dificil de reahzar. por lo cual
existe poca literatura a largo plazo del tratamiento penodontal ex1toso. 99

Es conocido que el tratamiento convencional para: Ia pertodontms. en: la

mayoria de los casos no es efectivo para controlar a Iargo plazo Ia pe odontopatia
sindromees Jinevitable.

en el SPL. y se cree que la perdida de los dientes en este

Mientras que el tratamiento con ‘antibiéticos, el control e'placa’ y las teraplas no

quirargicas profesionales a menudo solo retardan el dafio pe lodontal.-z"" 201

Algunos estudios reportan que el realizar premav r,mente las extracciones de

los dientes deciduos propicia la eliminacion de’ A. act/nomycetemcom/tans lo que

permite que al erupcionar la denticion permanente presente mejores condiciones
periodontales, lo que parece tener influencia’. positiva en ‘el resultado del
tratamiento. Aunque otros autores proponen un périodo de edentulismo entre el
periodonto enfermo de la denticién mixta y la erupcién de los dientes restantes

"M Pe Vree., At Cit. p. 354
" Wiehe CB. Art. cit. p. 824,

0 Rudiger S, et al Combined systemic and local amimicrobial therupy of periodantal_di in Papillon-
Lefevee syndrome, A report of 4 cases, J Clin Periodontol. 1999 Deci26(12): p. 847.

I De Vree. Art. Cit. p. 355
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junto con una terapia sistémica antimicrobiana, “al parecer esta es la llave para el
tratamiento de los elementos del componente penodontal del SPL. Seguramente
la erradicacion de ios numerosos mchos de bactenas de la boca meses antes de
ia remfeccuén

la erupcion de los dlentes permanentes reduc

En un. caso repoﬁado por otro auto e edentulismo entre los
dientes deciduos y la erupcion de los pnmeros
desarrollo subsecuente de la enfermedad
tratamiento antimicrobial siguio a Ias extraccmnes y esto probablemente puede

S permanentes no previno el
enodontal en este caso ningtn

explicar el fracaso del tratamiento, 203

Los implantes de titanio se han wvuelto. una alternativa' importante en el
tratamiento, para el reemplazo de los dientes permanentes. El uso de implantes en
pacientes con periodontitis severa se han reportado (Merigel y col. 1996, Nevis y
Langer 1995) y los resultados indican un éxito en pacientes comprometidos
periodontalmente los cuales pueden ser tratados con implantes (Ellegaard y col.
1997), 2%

Ullbro C. Crossner y col. 2000. realizaron un tratamiento de implantes
oseointegrados en una paciente con SPL, al cual le dio un seguimiento de 4.5
afos. La paciente perdid sus ultimos dientes restantes en 1987 y aunque habia
perdido cantidades considerables de hueso alveolar, ella pudo portar protesis
totales en maxila y mandibula. Después de la colocacion de los implantes, las
radiografias revelaron una apariencia normal del tejido 6seo que rodeaba a los
implantes y ninguna pérdida de hueso se pudo detectar. En el analisis

02 lbid,
M ibid.
™ Ullbro C. Art. cit. p. 951,
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microbiolégico no se encontré la presencia de A. aclinomycetemcomitans, P.

gingivalis ni C. rectus. 2°°

Por lo que cuando los esfuerzos para conservar las piezas dentarias con la
extracciéon de los dientes falla se puede pensar en una rehabilitacion futura con
implantes. Pero estos pueden estar contraindicados en individuos en crecimiento
porque se pueden anquilosar (Osterle y col. 1993) produciendo una infraposicion
de los implantes (Odman y col. 1991). Sin embargo la aposicién de hueso alveolar
y la altura alveolar se completa durante la adolescencia (Behrendts 1985). La
infraposicion de los implantes en pacientes con SPL es. de poca importancia,
comparada con la cantidad de hueso salvado con la instalacién temprana de los

lmplantes

Colin B. Wiebe y cols, en el 2001 publicardh-el casb de un varon Indo-
canadiense de 3 afios que en 1986 acudlo para el lratamlenlo perlodontal y sé
diagnoéstico con SPL. La terapia inicial consnsno en desbndamlento cada tres
semanas, enjuagues bucales con clorhexldma al 012%, dos - terapias de
metronidazol, e indicaciones de higiene bucal a sus padres Despues de 10 meses
de tratamiento, aparentemente tuvo: pequeﬁos beneficios, " la . destruccion
periodontal continuo y los incisivos centrales inferiores deciduos = se exfoliaron a
los cuatro afios. Todos los dientes decidhos réstantes fueron. extraidos - y se
colocaron prétesis totales en lo que erupcionabah los dienteé pérmanentes
(periodo de edentulismo.) Se encontré un numero débit (0.2% del signo total) para
Prophyromonas gingivalis y un namero bastante grande (5%) para Bacteroides

forsythus. 2%7

% Ihid. p. 952,
™ bid. p. 953.
7 Wiebe CB. Art. cit. p 824-825,
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#3
&

Fue establecido un periodo de mantenimiento cada tres meses, pero a la edad de
10 a 13 afos el presento mveles pobres de hlglene bucal. Ningun tratamiento
extenso de antibidticos fue admlnlslrado durante el periodo de erupcidén de los
dientes permanentes, el paciente nunca ha recibido tratamiento con Etretinate u
otra terapia con retinoles para bmej‘orar, su 'condicio'n periodontal o dermatologica.
El paciente a los 17 afos fue valorado y todos sus dientes permanentes estaban
presentes con la excepcion de los terceros molares los cuales se encontraban
impactados, su higiene bucal varia entre moderada y buena, con una reciente

cuenta de placa del 80 % de efectividad. No se encontraron al sondeo

profundidades mayores de 4 mm con la excepcién de la cara distal de los
segundos molares inferiores en los cuales se encontraba presente el opérculo.
Parece que la extraccion de los dientes deciduos, seguidd de un periodo de
edentulismo, fue eficaz en el paciente, ya que no se produjo perdida de la
insercion de los dientes permanentes. El grado de hiperqueratosis también ha
disminuido con la edad y es posible que algin otro factor pudiese influir en la
disminucion de la perdida de la adherencia. Considerando que en este sindrome
es dificil controlar la progresion de la periodontitis parece justificable la extraccién
de todos los dientes deciduos antes de que cualquier diente permanente haga

erupcion. Aunque el tratamiento parece extremoso otras alternativas son

infructuosas y se pierden los dientes, 2%

Baer y McDonald recomendaron el tratamiento de la enfermedad periodontal
asociada con el sindrome de Papillon-Lefévre, con la extraccion de todos los
dientes deciduos a los 3 afios de edad, seguido por un periodo de edentulismo y
con la insercion de prétesis totales tres meses después de la extraccion. En el
momento de la insercion de las protesis se administra Tetraciclina, y cuando los

dientes permanentes hacen erupcion, 2°°

% Ibid. p. 825,
** Ibid. p. 826.
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Un protocolo similar ha sido defendido por Tinanoff y cols.. y Preus. Y cols. con un
seguimiento de 15 anos. En este caso los desbridamientos convencionales y
terapia con tetraciclina y eritromicina fueron infructuosos para la reduccion de la
inflamacion o movilidad dental. Como la paciente tenia 9 afos, todos los dientes
primarios estaban exfoliados y 14 dientes permanentes (incisivos. primeros
molares permanentes) habian hecho erupcion. Estos dientes fueron extraidos
para crear un periodo de edentulismo. Una protesis parc:al fue colocada"aunque
el paciente continuo teniendo higiene bucal pobre y gmglvms generahzada ella no
habia perdido mas dientes a la edad de 24 anos, los 16 dlentes p rmanentes

restantes parecian tener radiograficamente un nlvel de hues normal Yy solo tres

sitios sondeados eran de 5mm en todos los otros el rango ‘era de 2 a4 mm y su

nivel de insercion era estable. 2 ) :
La extraccion de todos los dientes se ha encohtradd Ser eficaz para la

erradicacion de A actinomycetemcomitans de la cévidadvbucal erradicando asi la
enfermedad periodontal. Sin embargo este tipo de-tratamiento es muy traumatico
en un nino, produciéndole posiblemente ansiedad. 2!

Rudiger et. al. Reporto' que detuvo ‘la’ progresion de la enfermedad
periodontal en la denticién permanente, sin.un periodo de edentulismo. Estos
pacientes perdieron varios dientes permanentes, pero los dientes permanentes
que hicieron erupcion después se han mantenido con niveles de insercion estables
durante tres afios con una terapia de mantenimiento periodontal cada 2 a 3
meses, instruccion de higiene bucal, irrigacién de clorhexidina al 0.06% y uso a
corto plazo de metrodnidazol y amoxicilina con acido clavulanico, también se

insertaron protesis totales. 2'2

Y 1hid.
": Rudiger S. Ant. cit. p. 847,
12 Wiebe CB. Ant, cit. p. 827.
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De Vriee H. Steenackers y cols. publicaron el seguimientd durante quince afios de
dos hermanos con SPL. Los cuales acudieron en ;ullo de 1982 (una nifia de 7.5
afios y su hermanita de 6 afios) . y fueron dlagnosncadas con periodontitis e
hiperqueratosis bilateral en palmas y plantas en ambas nifas. Instrucciones de
higiene bucal, enjuagues de clorhexndlna ykla proflaxxa periodontal no tuvieron

influencia en los aspectos clinicos de la’ enfermedad La periodontitis rapidamente
213

progresnva ‘comenzo aproxnmadamente al mismo tlempo en ambas nifias.

El examen bucal y dental re\'lelo,ke'h ambas hermanas inflamacién gingival
la:mucosa bucal era normal en color y

aguda con. sefales de necrosls
es . estaban hvnchados y presentaban

consistencia. Los tejldos gmgk
proliferacion de granulocitos rojos: obscuros ‘se observo hlpermovnhdad en varios

dientes deciduos y el sondeo en varios sitios era de 7mm. Se hallo exudado
purulento haciendo una ligera presion en las bolsas periodontales y en los
abscesos periodontales. La cantidad de placa supragingival era pobre, aunque
subgingivalmente los depdsitos de placa eran abundantes. La flora cultivada de
estas muestras contenian nameros altos de bacteroides Eikenella corrodens y

Capnocytophaga. '

El examen radiografico re\}elé pérdida severa de hueso severa alrededor de
todos los drganos dentarios deciduds. E! tratamiento inicial estaba dirigido en
alterar la flora bucal, por medio. de extracciones, terapia mecanica local y
antibidticos. Para permitir hacer erupcidn a los dientes en un ambiente bucal con
un minimo de inflamacion y placa dentobacteriana. Por consiguiente, después de
la examinacidn inicial y del diagndstico, todos los dientes deciduos se extrajeron.
Se administro Metronidazo!l 250 mg. (4 por dia) durante 5 dias. Las bolsas
periodontales se irrigaron subgingivalmente con 0.2 % de solucién de clorhexidina.

:” De Vree, Art, cit. p. 355,
1 1bid.
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Entonces, las dos nifas comenzaron una fase’ terapéutica de higiene bucal
profesional con dos sesiones por semana, en las cuales se realizo alisado y
raspado radicular, seguido por instrucciones de hlglene bucal 215

Tratamiento a largo plazo .
Caso A: los procedimientos profilacticos ' intensivos solo detuvieron

temporalmente la progresion de la enfermedad. Durante el primer periodo el
tratamiento mecanico fue acompafnado por terapia con metronidazol por cinco
periodos de cinco dias principalmente durante los periodos de exacerbacion. En
marzo del 86 varios dientes fueron extraidos bajo anestesia general. De nuevo el
metronidazol se dio inmediatamente después del procedimiento, se hicieron

dentaduras para remplazar los dientes extraidos. 2!

En 1986 los cultivos anaerobios revelaron niveles altos de A.
actinomycetemcomitans en los sitios enfermos, por consiguiente se administro
Doxiciclina (150 mg. E! primer dia y 75 mg. durante seis dias), durante las
exacerbaciones, la pérdida de la adherencia contmuaba Puesto .que A

actinomycetemcomitans no podia ellmlnarse completamente

En 1992 una terapia combinada de amoxncmna y metromdazo! (375 mg./250
mg. tres por dia durante una. semana) fue exntosa para /erradlcar A.
Actinomycetemcomitans. - En 1995 solo Fusubacterlum ‘nucleatum podria

cultivarse. 28

b TESIS CON
317 Ibid. p. 356. FALLA DE UKIGEN

% Ibid,
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Dermatologicamente la terapia de' Etretinate se instalé en marzo de 1990 pero
acabo dentro del mismo afio‘debido a sus efectos secundarios. Esto parecié no

tener cambios significativos en ia progresion de la enfermedad. 2'®

Caso B: en el hermano mas joven el mismo tratamiento se realizé. La
exfoliacion espontanea de los incisivos mandibulares ocurrié en 1985,. En 1986
todos los dientes comprometidos periodontalmente se extrajeron bajo anestesia
general para disminuir la flora patégena. E! metronidazo! acomparnaba el
tratamiento mecanico durante las exacerbaciones (250 mg. cuatro por dia durante

cinco dias) de 1982 hasta 1986. ?2°

En 1986 mostrd porciones elevadas de A. Actinomycelen;comitans que solo
se reducian temporalmente con Doxiciclina (150 mg. el primer dia y 750 mg. hasta

el séptimo dia), después se le dio el (ralamiehto“»comoialf hermano mayor con
res por.dia durante una

amoxicilina y metronidazol combinado (375.mg.

semana.) Dos afios después de las. Gltim ntimicrobianas, A.

Actinomycetemcomitans todavia estaba preée_ e irp ser resistente al

metronidazol, 2?'

A pesar del cuidado de mantemmlento dos veces por semana y el tratamiento
periodontal conservador, todos los dientes permanentes maxnlares tuvieron que
ser extraidos. Solo se conservaron dos canmos y dos premolares mandibulares.
222

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN
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Aun después de su pubertad la afeccion periodontal severa y rapida continuaba,
debido a que no fuimos capaces de eliminar A. actinomycetemcomitans. ***

El tratamiento periodontal intenso - combinado con antibidticos y terapia
antiséptica no pudo prevenir la perdida completa de_lés dientes en el caso B. En el
caso A, el tratamiento resulta mas eﬁcéz con una situacion relativamente estable y
conservando varios dientes permanentes. El tratamiento se dirigié a alterar la flora
bucal por medios mecanicos convencionales y terapié antibiotica. Ningun esfuerzo
fue hecho para crear un periodo de edentulismo completo entre la denticion mixta
y la erupcién de los dientes restantes. El fracaso se debid a la pasajera
eliminacion del nicho ecolégico de los organismos implicados en el caso B. En el
caso A, un numero importante de dientes permanentes pudieron mantenerse,
pero en el caso B, todos los dientes permanentes se perdieron a pesar del intenso

tratamiento. 224

Los retinoles sintéticos son analogos de vitamina A, que se ha encontrado ser
eficaz en el tratamiento de los sintomas dermatoldgicos en el SPL, también se ha
informado que tiene beneficios en el tratamiento de la enfermedad periodontal.
Aunque otros autores™en un estudio retrospectivo en 18 pacientes con el SPL no
encontraron ningun beneficio periodontal con la administracion de etretinate. #*

TESIS CON
FALLA DE QRIGEN

224 1bid.
2% Wicbe CB. Art. cit. p. 827.
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. CONCLUSIONES

Aunque la rareza de este sindrome generalmente limita los estudios solamente a
blaograf‘ca podemos concluir que el

algunos individuos, con esta la recopllamon
SPL. puede ser identificado facnmente si el clinico tiene los conocimientos

suficientes respecto a este, puesto ' que Ia ndentnf‘cac:on y corroboracion del
sindrome se da principalmente por. los’ sfn(omas concomitantes mas que por
alguna prueba de laboratorio, el clinico debé estar muy atento respecto al tiempo
de inicio del padecimiento, a sus periodos de exacerbacién, a sus manifestaciones
bucales, dermatologicas y a los datos patolégidos que pudieran ser recobrados de
sus familiares consanguineos. Debido a que en este sindrome se presentan
algunos signos que pueden ser atribuidos a otro padecimiento o incluso los 2
signos caracteristicos de este sindrome pueden ser manejados como dos

entidades separadas.

Es muy importante para- el -paciente kque esta enfermedad pueda ser
identificada a una edad muy.temprana, y que el tratamiento comience durante los
primeros afios de vidé"puestb que la mayoria de éxitos enla conservacion de la
dentadura permanente se da -creando un : pério’doﬁ de e'de‘nt'u/lismo entre la
Ia permanente con lo cual .se. erradlca Ia microflora
consecuentemente

denticién de‘ dua-y:
penodontopatog na caracterlshca del sindrome Con o

se puede prevemr el dano a Ios dlentes permanent

Con los avances de hoy en dla es posnble rehabvhtar de una manera funcional
al paciente, cuando con el lratamnento citado anteriormente no se puedan
conservar sus dlentes por lo cual la rehabilitacion con implantes oseointegrados
podria ayudar. a mejorar la calidad de vida en estos pacientes.

TESIS CON
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Aunque la patogénesis en el SPL no se ha establecido, concluimos que muchos
de los casos reportados se daban entre matrimonios de familias consanguineos,
pero que también, se puede presentar aunque los padres no sean parientes
consanguineos y al hacer el mapeo genético de sus antecesores en algunos de
los casos se encontro que la consanguinidad podria venir de otros parientes, como
podrian ser los abuelos. En estudios genéticos recientes de estas familias se
encontro que el SPL puede presentar mutaciones en diferentes secuencias .de
nucledtidos, la variacion de la expresion fenotipica depende de la base afectada y
que segun el grado de afectacion el paciente podria manifestar solamente por
hiperqueratosis, o enfermedad periodontal con hiperqueratosis. En muchos de los
casos se encuentra que mas de un miembro de la misma familia “se puede
encontrar afectado por el sindrome. Con lo anterior podemos concluir que el gen
del catepsina C en el cual se encuentran las mutaciones es importante en el
mantenimiento y desarrollo normal de la piel y de las células inmunes
inflamatorias, y que el sindrome muestra evidencias fehacientes de que como
mencionan muchos autores es de caracter genéti'co. Pero el porque lesiones se
desarrollan es ciertas areas del cuerpo - todavia es un misterio. :

Parece ser que la edad juega un factor importante en. el desarrollo de la
enfermedad periodontal y que si logramos mantener los dientes después de la
pubertad del paciente, los dientes podrian conservarse, esto se corrobora con- el
hecho de que los terceros molares son ha menudo salvados. Pero no solo la edad

es un causal clinico, sino también la afectacion en la respuesta inmune.

En un caso se encontro disminucidn en la quimiotaxis y en la adherencia de
neutrofilos en un paciente pediatrico los cuales desaparecié en su adultes, es

64



MANIFESTACIONES BUCALES ¥ PLAN DE TRATAMIL NIULN l‘:\C“ NTES
PEDIATERICOS CON SINDROME 08T PAPULLON-LE

dificil definir que si los defectos del neutréfilo son causados por los patogenos
periodontales y si el riesgo del paciente disminuye con la edad,

Por dltimo concluyo que obviamente hay un componente hereditario que
produce que la contestacion del organizador en los pacientes con SPL este
disminuida, pero para desarrollar el éomponente periodontal el paciente debe
tener una infeccion con bacterlas periodontales especificas como el A.
actinomycetemcomitans. Y que dentro de nuestras posibilidades debemos de
ofrecerle  al paciente 'la ‘mejor atencién médico-odontolégica para evitarle a
nuestro pacienle’ probiemas funcionales y psicolégicos a futuro.
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