
OJ 4.1 l 
337 

Universidad Nacional Autónoma de México 

FACUL TAO DE ODONTOLOGÍA 

MANIFESTACIONES BUCALES Y PLAN DE 
TRATAMIENTO EN PACIENTES PEDIÁTRICOS CON 

SÍNDROME DE PAPILLON-LEFEVRE 

T E S 1 N A 

QUE PARA OBTENER EL TITULO DE 

CIRUJANA DENTISTA 

PRESENTA: 

FLOR ALEJANDRA[yÁZOI IEZ GUTIÉRREZ 

~ ... 
• . 

DIRECTORA DE TESINA: 
DRA. SANTA PONCE BRAVO , . 

MÉXICO, D.F. TESIS CO~T l.1AYO 2003 

FALLA DE ORIGEN 

A 



 

UNAM – Dirección General de Bibliotecas 

Tesis Digitales 

Restricciones de uso 
  

DERECHOS RESERVADOS © 

PROHIBIDA SU REPRODUCCIÓN 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 imágenes, fragmentos de videos, y demás material que sea 
objeto de protección de los derechos de autor, será exclusivamente para 
fines educativos e informativos y deberá citar la fuente donde la obtuvo 
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro, 
reproducción, edición o modificación, será perseguido y sancionado por el 
respectivo titular de los Derechos de Autor. 

 

  

 



5t{i'.R5\ 'D'l.:..CI:MI'E.'N'T'OS 

_'.í\ (a 'Uníversídiid- :/\facíona( ~~1utáiwma tfo :Méxicá, yor 
enseJ'íarnu• (a <'XÍSte11cia rfr( CCltlCJCÍmíento Y.J?re_pararme. ante 
(os retos áe Ú7 -vídi:t para crecer como persona v. prosperar 
como yr~fesíonista. · - · · · · - · 

.:::1 mi <1írectnra de tl'sínn, 'Doctor.1 Santa 1'mrr•? 'Bravo jHJT e( 
l'S/Í1erzo 1¡ (a d(•rflcacíón a(1711ianne en ía efofioración ffi> esta 
l¡;sina v Úor su va(íosa t(irec~ión. 

.'.i\ t11is _.Urt!fesores q11ie11e.< ,·utál11>rarc1n .-11 mi (ormució11 
ac<1.fi.;1níca, ,(es~fr mi i11ici,;, {¡¿¡s/u e(_fí11a(. 1•czn1. ;-ea(íz,1rme 
como _prc?/csi<•nísta. yor s11s consejos firináadi:.>s q11e 
1·ontri6in¡cnm en qran m.edld(J a mi reaf/zación; ·v en especia{ 
.:lf 1>oct«n- .YI 11.gel :Kamcta 'T: y sus co(ahoi·adore.s _por 
t rt1s111ít lr1ne sus cunoci111ie11/os l/ Lrd(•n/ n.1r111e a( (asci11a111e 
//!u IZL(<I d(· r,,, otfi.n1 l<?/JCL1í<1 l r Íll. . . 

TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 



51 crius_por dúrme ta <!J1tir/'unídiu( áe (a viáa y de cufrnínar una 
el<~pa i111_Porta11te en 1ni existencia . 

. .!'l nús _parfres liaciencfi> reconocintíento a su _persona y como 
tri6uto a su esfuerzo, sacrificio \f apovo para rearizarme como 

yrofesio11ista.. - . - - · 

_a mi fiermana Cfouáia con e( mds prL~/i111d(1 carifio por su 
ty1oyo en fi.i rea{ízación de este docu:rnento . 

.... a /11 ísfamiCiares _por s11 estimación, tyecto y ayo yo. 

t TESIS CON 
FALLA DE ORIGEN 



INDICE 

l. INTRODUCCIÓN 

11. MARCO TEÓRICO 3 

A. SÍNDROME PAPILLON-LEFEVRE 3 

1. DEFINICIÓN 3 
2. ANTECEDENTES 3 
3. SINONIMIA 4 
4. EPIDEMIOLOGÍA 5 
5. ETIOLOGÍA 5 
6. CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS 12 

6.1 MANIFESTACIONES EN LA PIEL 12 
6.20TRO TIPO DE MANIFESTACIONES 15 
6.3MANIFESTACIONES BUCALES 16 

7. SITUACIÓN INMUNITARIA Y CAMBIOS MICROSCÓPICOS. 18 
8. MICROFLORA PREDOMINANTE 19 
9. GENÉTICA 22 

B. RESPUESTA INFLAMATORIA 24 
c. ANOMALIAS DE LOS NEUTRÓFILOS 30 
D. ACTINOBACILLUS ACTINOMYCETEMCOMITANS 39 
E. ENFERMEDAD PERIODONTAL 43 

1. GINGIVITIS. 43 
2. PERIODONTITIS 44 

F. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 47 
G. DIAGNÓSTICO ESPECIFICO 51 
H. PRUEBAS DE LABORATORIO 51 
l. PRONÓSTICO 53 
J. TRATAMIENTO 54 

111. CONCLUSIONES 63 

BIBLIOGRAFÍA 66 

o 



l. 
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INTRODUCCIÓN 

La presente revisión bibliografica acerca del síndrome Papillon-Lefévre (SPL) se 

realizo para hacer una recopilación de sus principales caracterlsticas y su 

tratamiento, el cual puede llegar a ser controversia!. 

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

pacientes mediante el análisis de la recopilación bibliografica. 

Durante la infancia podemos encontrar signos y sintomas que nos pueden 

conducir a un diagnóstico preciso de enfermedades. que presentan 

manifestaciones en diferentes partes del organismo y en la cavidad bucal. Al 

profundizar en la odontologia pediátrica 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, asl 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 slndrome nos conlleva a una 

participación multidisciplinaria con otras áreas médicas. 

El síndrome de interés para fa presente revisión. es el Papillon-Lefévre que es 

una patología muy rara, la presentación clínica es variable, se puede presentar 

desde edades muy tempranas e incluso después del nacimiento. En algunos 

casos se puede presentar severa queratosis palmoplantar y en otros un inicio 

temprano de periodontitis, engrosamiento del estrato córneo de la piel en las 

palmas y plantas con prurito. Frecuentemente los dientes deciduos se pierden a la 

edad de 3.5 años y la perdida de los permanentes se presenta entre 13-14 años. 



11.tAJl;llT .. 'iTAt"IONES lllJl"AJ.E.'i y PJ.AN JJI\ TRAl1\Mlli,.no liS l'Al"IENTl:S 
l'EUIAI l:tUCOS CON SINllHO\.tE 01! PAl'll.UlS-1.f:ff.\'IU·. 

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 patógenos periodontopatogenos se puede 

presentar la severa enfermedad periodontal que es una caracteristica importante 

en este sindrome. 

Se han publicado numerosos tratamientos los cuales involucran el uso de 

antibióticos, extracción de la dentición temprana y un periodo de edentulismo, los 

cuales han demostrado ser efectivos para mantener la dentición permanente. La 

rehabilitación con implantes óseointegrados y con prótesis totales o parciales 

también a sido sugerida. 
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11. MARCO TEÓRICO 

A. SINDROME DE PAPILLON-LEFEVRE 

1. DEFINICIÓN 

Enfermedad hereditaria extremadamente rara, se trasmite de forma autosómica 

recesiva. se caracterizada por hiperqueratosis {hipertrofia, de la capa córnea de la 

piel) en las palmas de las manos y en las plantas de los pies, acompañado de 

enfermedad periodontal precoz, que conlleva a la pérdida temprana de los dientes 

temporales y permanentes. 1
· 

2
• 

3 

2. ANTECEDENTES 

El SPL fue descrito en 1924 por Papillon y Lefévre. Se preséntó en la reunión 

de la Societé Francaise de Dermatologie et de Syphiligra_nphie en Parfs en 1924. 

Estos investigadores describieron dos casos en hermanos; hijos de un matrimonio 

entre primos, los pacientes presentaban hiperque~atosis dé>paÍrrias· ''y plantas 

acompañado de destrucción prematura del ligamento periOdonial .de· los dientes 

permanentes y deciduos. 4 

1 l!!tp://cisat.isciii.cs/c@rWcr bus2.asr''cod cnf.,,.20KO 
~ L:t~~ari!. Gcorgc. l~al~?Lqgia_!'i_d~Ja..~?Yid;td_~uc.aLcn_niños y ;1dol~_g::~nt~. Amolca, Carneas Venc:Luda, 
rrimcru cdici<ln.2001. p. IJ4. 

\\'ilson Correa Buslamanlc. Oucralodcnnia nalmophmtnr con pcriodonlonalia <SPI~). Gacela 
dcnnntohigica Ecualoriuna vol 1 ní1m 1 junio del 988. P. l. 
4 fhid. 
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MANll'l:STACIOSE.'i HUCAlf:S y l'l.AN l>E lRA fAMll~N ro""" f'ArJENlTS 
l'f:lllÁTIOHIC"OS CON SISORO!\fü l>f: l'Al•ILLOS-1.H'i:VRI: 

En la literatura, se encuentran descritos más de 200 casos como consecuencia del 

hallazgo de Papillon y Lefévre, siendo el estudio más conocido el de Haneke .. 5 

Gorlin y cols en 1964 realiz¡iron un análisis estadístico y genético, así como 

una revisión de la literatura de 46 casos,.· estableciendo por primera vez las 

principales característicás d~i'SPL. 6 

El síndrome aparece en la nlliez y en la adolescencia, sin embargo, existen 

expresiones variables en los que las manifestaciones tardías han sido reportadas 

por otros autores.7 

3. SINONIMIA 

Dentro de fa literatura se pueden encontrar diferentes nombres, utilizados 

para mencionar al SPL, los más comunes son: 

Hiperqueratosis paímoplantar. 8 

Hiperqueratosis palmoplantar y periodontoclasia.9 

Periodontosis precoz.'º 

~ Gorlin Rohcrt J. SymJrorncs ofthc hcad and ncck. Oxfi.mf, 1990. p. HSJ 
(, lhid. 
7 

1 lattah FN, el. ni. l!ani!lm~t~~tt:x_r_t;_.5l'.fl~If!.ff!._C_;__l!_f.!-t~:.i~C!f.!!!.c~i!e_n~Ll!•')Lill.LtlL~flQrt of 4 c;n}.~ 
~@don.!Qf!i!.!!cll· 1995 i\1ay~66(5): p. 41 J. 
H Gorlin Rohcrt J. Qp.....Qh p. 853 
9Godman Richorn Mcrlcnc. ~fnlformacioncs en el lactante y el njno Salvnt edilorcs. Barcelona, 986, p 393. 
w McDmmh..l.R.1\vcry D. Odontología ocdiátrica y dd adolescente Quinta cd. Buenos aires, 1990. p. 459. 

4 
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4. EPIDEMIOLOGÍA 

Se ha encontrado que la 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/ millón de nacimientos y se estima que la 

frecuencia de portadores es de 2 a 4 por mil de la población. puede manifestarse 

en hermanos, sin predilección de sexo, tanto hombres como mujeres se afectan 
por igual. 11. 12. 13. 1• 

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

para que el sfndrome aparezca en la descendencia. 15 

No existe predilección por raza alguna. 16 

5. ETIOLOGÍA 

El SPL es ideopático. Las hipótesis en la etiología de la enfermedad 

periodontal en SPL descubren una analogía con la periodontitis juvenil o la 

periodonlitis rápidamente progresiva, que son otras formas de periodontitis de 

ataque temprano. Pueden ser considerados factores etiológicos de la enfermedad 

periodontal en el SPL. los trastornos inmunológicos. los defectos anatómicos y la 

'
1 J)',\ngclo :0..1, et al Ir.__c.J!!.!n~!LQ.[p.r~Jl__hcn!LJ'!_c;riodo11!.ti.!§...._0 cns~llfil1...!1.!!!i di~cussion. J Clin Pcriodon1ol. 

199.:! ~lar~l'J(3): p. :?l.t. 
1 ~ Clorlin Rohcrt J. Or. cit.. p. H5J. 
1 1 

Paul :--.:. Bacr et. ~11. Enfenncdades perio@!!talcs en ni1ios )' adolcsccrllcs. Mundi México.primera cd. 1987. 
p. :?O<•. 
11 (icnco Rohcrt!-. el. al. PcrioJonciu. ln1erumericnna McGr.:mr-1 Jill, México, 1993. p. 231. 
1 ~ l'l1ine;1 ~1encsc~ E. y col. !!n-VQ!:.h1nsl;~cl fi1c1or gcnétic;-º--cJJ_Jª~criodQ.11!ilÍ..!i..!!t::...!!P..!'lrición tcmnrann. 
in~tiwto superior de ciencias médicas Dr. Scrufin Ruil' Je i'..áratc RuiL Mc<liccntro. 2001 ;5(2). P. 2. 
1
" lbiJ. 
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infección con el A. actinomycetemcomitans. Aunque el perfil especifico de la 

infección subgingival no pudiera ser demostrado A. actinomycetemcomitans se ha 

encontrado en la mayoría de los casos de SPL. También se vincula con las 

disfunciones múltiples de los leucocitos. En los últimos 15 años los estudios 

realizados al respecto sugieren que existen varios factores principales para la 

iniciación y progresión del SPL como son: 17
• 

18 

1.- La presencia de patógenos virulentos anaerobios gram negativos como 

Porphyromonas gingivalis, Capnocytophaga, espiroquetas y A. 

actinomycetemcomitans. Los titules elevados de anticuerpos para A. 

actinomycetemcomitans suponen la participación 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 todavía necesita 

ser determinado. Se han encontrado también numerosos factores de virulencia 

como leucotoxinas. calagenasas, endotoxinas, . epiteliotoxinas y factores 

inhibidores de los fibroblastos. 19• 2º· 21 · 22 · ·; ,:,> · 

2.- Defectos en el mecanismo inmune-meéiiáto;:que involucra el .deterioro y 

disminución de la quimiotaxia de neutrófiÍ~~3;tj~~fü@~;~~'.~~K:1~~ ª<?tividades 

bacterianas y la fagocitosis, depresión de la re.lació,n·auxHiado~a-s~presora de las 

células T, deficiencia en la función de los monoéito~. respu~sta·b~Ja d
0

e'l 1in'iocito al 

patógeno, elevación de las inmunoglobulÍnas en suero y ca"níbiós de~~~erativos 
en al plasma de la célula. La deficiencia en la respuesta inmunológica del 

17 
Rudigcr S. el al Coml.tlru;i!....a'.tlc..!!!il..'. anY ... lmcl!Lnn1imicrohia!Jh._ffi1J)_):_!!f..R&;tlodontnl discasl! in Paoillon· 

L_1,'J).!o_H.C.:...,'-l'.t1_~!.rn.!!!t,':.L\_LCp_Q!Ll1L4 i;a_,.,~: J Clin Pcrimlnntol. 1999 Dcc:26(12): p. s-i1. 
1
" l.Jsk;1ri!t <1corgc. Op.cil. p. l .1-1 .. 

1
" DI.' Vrcc 11, el al. J~cr_i1!.q.QH.1itLtrca1_111«;!1I of rapl!Lnrogrcssi\c rcriodor!tilis in 1 siblinl!s with Papillon· 

Lcfcyrc_s,>m.Jn111u:: 15-)c:ir follm\:-up. J Clin Pcriodnntnl. 2000 May:27(5):p . .155 . 
.:" \\.il-.nn l ·orrcu Bu ... t.anrnnlc. Aru:il. p. 1. 
=1 

\ d;1/'co Cll. et al. ~Ji!=rr~hi!.!logical fiEll!ffCS of P.enillon-l~<;J~_YI~Jl!kQ!!J.~-flt;rirufilllti!.h. J C:lin 
Pcriodonlol. l IJ91J Scp::!(l(IJ): p. 62J. 
== 1 lallah FN, 1\rt, cil. p. -114 
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hospedero producirá infecciones más frecuentes. Se presenta reducción de la 

actividad de mielo peroxidasa e incrementa la producción de superóxido radial en 

el neutrófilo. Las disfunciones de las células polimorfo nucleares (PMN) han sido 

reportadas en pacientes con SPL, si la disfunción de las células PMN es la mayor 

causa para Ja enfermedad periodontal agresiva o la disfunción es secundaria a la 

infección, 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 periodontopatógenas especificas (Van 

Dyke y col. 1982). Otras alternativas sugieren que la disfunción puede ser 

fundamentalmente un defecto celular de las células PMN (De Nardin 1996). a una 

respuesta inmune hiperactiva durante la interacción huésped-patógeno (Agarwal y 

col 1996) .2J. 24. 2s 

En Ja mayoría de Jos casos la función celular del PMN se normaliza una vez 

que la infección periodontal se ha tratado con éxito (Bullen y col. 1993). De 

cualquier manera también han sido reportadas funciones normales de los 

neutrófilos en pacientes con SPL.26
·
27 

Los monocitos en la sangre parecen reducir su actividad funcional en los 

pacientes con SPL, sugiere decremento especifico en la inmunofagocitosis, 

tendencia a la agregación espontánea y función detenida del receptor Fe. Por lo 

que los linfocitos en los pacientes con SPL pueden mostrar decremento en· la 

actividad mitósica. Sin embargo otros autores encontraron una respuesta normal 

de los linfocitos, se demostró que las lesiones de periodontitis en el SPL tienen un 

predominio de células plasmáticas y se encuentran niveles relativamente altos de 

=1 Oc \'rcc. Art. cit. p. 355. 
:-1 \'da~co CJ f.. 1\rt. cit. p. 6::!.J. 
~~ Ullhw C .et al. lli~coint~G1.L~ .. im.r>JnlJ.ls in a pnticnt with Panill.on·L~ syndrom~. 1\ .t Y; ycur follow 
!Jfl. J Clin Pcriodontol. 2000 1Jcc;:?:7( 1 :?) p. 953. 
'" lhid. 
~ 7 Vclnsco CJ l.. Arl. cit. p. 6:?J 
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células destructoras o asesinas (NK) en la circulación, algunos autores establecen 

que la regresión en el tamaño de los. Íinfocitos .CD4+/CD8 en los pacientes con 

SPL indican un estado de Ínmuno~upresión.: P.é~ci no se ha determinado si la 

respuesta celular alterada es el resultado"cie Un.átransmisión hereditaria o de una 

infección. 28 

Van Dyke y col asi como '~~ti:,l~':'~*1'-,i,{i=·?en una hipótesis en la cual la 

presencia de A. actinomycetemcomilaf1S: · ·no ·es suficiente para producir 

enfermedad periodontal y qu¿'/1~j~~us~~p¡i~llidad del hospedero también es 

necesaria. En el SPL la sus~e~ÍibiÍici~·ci ;, del~ hospedero es controlada 

genéticamente, y la alteración genétÍCadéíerrnina probablemente si la enfermedad 

periodontal se expresará bajo la~ condiciones riiediciambientales correctas. 29 

Agentes virales Citomega/ovirus y Epstein-Barr tipo 1: Una observación 

importante fue la detección de una. coinfección de citomegalovirus subgingival y 

del virus Epstein Barr tipo 1 en el paciente con SPL, se han asociado 

recientemente los dos virus del herpes con la avanzada periodontitis de 

adolescentes y adultos con úlceras agud~s y necróticas en la gingivitis.30
· 

31 

En general la presencia de grandes cantidades de A actinomycetemcomítans 

en lesiones periodontales de individu.os jóvenes es con~id¿rada patógena. Sin 

embargo la presencia de A actin~mycetemc~n;itan{ n6 ~~rf;!cé ~roveer una 

explicación satisfactoria para la extremadamente fápida ·de~frucclóri · Periodontal 

en el SPL.32 

~" lhid. 
:·• Srnhhol..: 1\. el al. Occurrcncc of .-\ctinohacillus actinomycctcmcomituns und nnli.lcukoto.~in :.mibodics in 
.. 01111.:• mcmhcrs of ;:111 cxtcndc fomily alfoctcd hy Papillon-1.cf¡.\·rc S)ndromc. J · 1>criodontol. 19'J5 
Jul:66(7):656. 
11

' \\'icbc CB. et <11. Succt.•ssful ncriodontal maintcna.ncc of a case ,.,·ith PnpillQíl·LctY.vrc svJld!Q!!!~~ill 
follm\··1~p_!!!_W_n;vicw qf...1.l.tiUi!~.rn.Hu:~. J Pcrirn..lonlol. :?001 Jun;72(6):8:?5. 
11 

\ ·c1a~co CI L r\rl. cit. p. 625. 
1= lbid. 
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Lundgren y col. usaron una hibridación de DNA-ADN, en 12 pacientes con SPL 

los cuales no presentaron un perfil bacteriano especifico asociado con la condición 

periodontal en el SPL.33 

La observación 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 

dermatológicas y periodontales esto nos puede sugerir una etiologla multifactorial 

del SPL (Soskolne et al. 1996). 34 

Lo anterior se sustenta con el estudio publicado por Mauricio Battini y col. 

(2001) en el que los sujetos presentaron diferentes grados de manifestaciones 

bucales y dermatológicas. Los padres no presentaban ninguna alteración y no 

revelaron ser parientes consanguíneos. Dos de fas hermanas presentaron 

manifestaciones bucales y dermatológicas, los dos hermanos solo presentaron 

manifestaciones dermatológicas, un hermano y una hermana eran saludables. La 

hermana afectada se caso con un individuo sano y procreo un niño, el niño a los 3 

años de edad presento lesiones hiperqueratósicas en la región palmo-plantar y en 

rodillas (fig. 1 ). 35 

11 Lungrcn T. el al. Suhgingival microbial protilc of Papillon-Lcfevrc paticnts nsscssed by DN.A·probes. J 
Clin Pcriodumol. 1998 Aug;25(8}:6:?4-9. 
3~ Vehtsco CJ l.. Arl. cit. p. 623. 
1s Bauino M. et al. Elcvatcd hydropcroxide levcls and antiox:idnnt paltcrns in PnpilloO-LefCvn: syndromc. J 
PcriodorHul. 2001 IJcc; 72( 12): p. 1761. 
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- ---------------------·-
Figura 1 

A, B: padres sanos 
C, L: Indica su1etos con SPL. 
D. E: Indican manifestaciones dermatolOg1cas. 
G. H. no presentan ninguna alteración. 
M. N: nacidos muertos 
F" abortos 
P: Presenta lesiones h1perqueratosicas: 

,. 

En otro estudio con una muestra que contempló un gran número de pacientes 

Savitt y Kent, mostraron que el predominio . y concentraciones de A 

actinomycetemcomitans esta rel~clonadoi con la edad. El cual es frecuente 

hallarlo entre los adolescente.s Y. encontr~rlo en cantidades menores conforme 

incrementa la edad del pacie,ntei .. ~7 :-

Ayala y cols. En 1995, en. ~'ii ·~~(u:~¡o re~lizado en 18 personas, 6 miembros 

presentaban SPL y 12 ria íc) preseritab~n. Los pacientes con SPL eran edentulos, 

de los cuales los padi!!l']te~ '' lllá~ 'Jdven~s presentaban títulos más altos de 

antitoxina contra el· A· actinc>myceteincomitans, mientras los pacientes con mayor 

edad tenían títulos notablemente más bajos, esto sugiere que después de la 

perdida de las piezas dentarias, los titulas de antitoxina disminuyen con el 

tiempo.38 

16 Tomado de lbid 
·
17 Stabhulz 1\. t\n. Cil. 653. 
lli lbid. 
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En el reporte del caso por Tinanoff encontraron disminución en la quimiotaxis y 

adherencia de neutrófHos en un paciente de. nueve años pero estas anormalidades 

no estuvieron presentes a la edad de 24 arios. 39 

Los 2 componentes mayores del SPL también pueden presentarse como 

entidades independientes, la literatura describe que varios casos no presentaron la 

descripción clásica del sindrome por lo que fueron considerados atipicos. Farda! y 

cols. en 1998, informaron sobre una familia con un SPL atípico. La familia 

estudiada consistió de padres una hija y un hijo. El padre presentaba una 

marcada hiperqueratosis sin pérdida de dientes deciduos prematuramente, el cual 

presentó un ataque tardio de periodontitis marginal destructiva y conservo la 

dentadura permanente hasta la edad de 20 años cuando a esta edad dio inicio una 

periodontitis severa. La perdida total de sus piezas dentarias ocurrió a los 41 años. 

El hijo también presentó hiperqueratosis palmo-plantar que comenzó a los 2 años 

de edad, pero a pesar de que dentro de su nora periodontopatógena se encontró 

a: A ac/inomycetemcomitans, P. intermedia y P. gingiva/is. el no desarrolló la 

enfermedad periodontal durante el periodo de observación que tuvo una duración 

de siete años. al termino del cual el tenia 13 años. El muchacho pudo haber 

heredado el ataque periodontal tardio de su padre, esto podrla representar un 

caso atípico de SPL, que se piensa es transmitido de forma autosómico recesivo.40 

:oi Wicbc: CU . .-\rt. Cit. p. 8!8. 
111 Fardnl O. et al. 1•almar plnnwr kcnuosis and unu!>ual pcriodunrnl tindings. Ohscrvation from a fomili y of4 
rncmbcrs. J Clin Pcriodontol.1998 Fcb::?S(2):181-I. 
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6. CARACTERÍSTICAS CLfNICAS 

6.1 MANIFESTACIONES EN LA PIEL 

En alguna etapa entre el segundo y cuarto año de vida o en algunas veces a más 

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 

eminencias de las palmas (fig. 2). 41
· 
42

· 
43 

La afectación en las plantas de los pies normalmente es más severa, el 

proceso se localiza más frecuentemente sobre los bordes donde es más marcado, 

pudiendo existir una coloración rojiza con descamaciones, que puede extenderse 

a la zona del tendón de Aquiles. Ocasionalmente otros sitios del cuerpo pueden 

" Ci1..1rli11 Rohcrl J. Op. dt.. p. 8SJ . 
. e ~kDonahJ.K.t\\"CI)'. Op. ci1.. p. -159. 
-'-' lfot1ah FN. An. dt. p. -H4. 
i..i Tommto de De Vrcc 11. Art. cit. p. 357. 
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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). 45
• 
46

• 
47 

Figura 3. 

"' Gorlin Rohcrt J. Op. cit.. p. 853 
_.,, McDonald.R . .-\vcry. Op. cit.. p. 459 
47 J latt<th FN. Art. cit. p. 414. 

48 

TESIS CON 
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"'
11 Tomuúu de \\'am-aswupnli N,cl al. Pupillon-LclCvrc syndromc :scrum inmunoglohulin G (lgG)subclass 

unlihody response Co pcriodo111opnlhic. J Pcriodontol. 2001 Dcc:72( 12): 1749. 
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El aumento de la descamación en los pies con la formación 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). 49
• 50. 

51 

El grado de intensidad de las lesiones puede variar. Algunos autores han 

indicado que esta variación se pone de manifiesto más durante el invierno. 53
· 

54 

La piel mejora un poco con el paso de los años. Cierto grado de 

hiperqueratosis permanece a lo largo de toda la vida. en uñas es raro. pero se 

•'• Gtlrlin Rohcn J. Op. cir.. p. 85J 
'º llauab FN. An. ci1. p. 41--1 
" ~lcDonald.R.AvcQ. Up. cit .. p. "159 
~= "'''' .inlixompu.corn/adolfo_arthur/papillon.l11m - 6k 
!tl l lattah FN. 1\rt. cit. p. 414 
~"' Gorlin Rohcrt J. Op. cit.. p. 853 
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pueden encontrar cambios distróficos en ellas. La recaída se observa en un 20 % 

de los casos. 55
· 
56 

Son frecuentes la hiperhidrosis y el olor desagradabíe, el cabello puede ser 

normal o escaso. 57
. 

6.2 OTRO TIPO DE MANIFESTACIONES 

Se han informado depósitos de calcio en la tienda del cerebelo (zona de 

inserción de los plexos coroideos y tentorium) una revisión de la literatura indica 

que está presente en el 50% de los casos en la coroides, además de retraso en el 

desarrollo somático, mental y esquelético, pero estos hallazgos son inciertos e 

insignificantes. También pudiendo presentase onicogriposis. 58
• 
59

• 
60 

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 podría ser confuso. 61
·
62 

\~ lbid. 
~ .. Godnrnn l<ichora. Op. cit .. p . .ltJ::? . 
.. , lhid. 
·~ Paul N. Bacr. Op. Cit .. p. 206. 
:'>·• Gorlin Rohcrt J. Op. cit.. p. 853 
(~' Krc~~in S. el al. Papillon-LclC\'rc syndrnmc-succcssful trcutmcnl with a combination oíretinoid and 
concum.:nl systcmalic pcriodonlal thcmpy: case rcports. Quintt..-sscncc lnt.- l 1J95 Nov;26( 11 ):p. 795 
1o1 Gorlin Robcrt J. Op. cit.. p. 853. 
":: Godman Richora. Op. cit.. p . .l92. 
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También es común la adenopatla regional, particularmente durante los episodios 

periodontales agudos. 63 

Se presentan con menor frecuencia, abscesos hepáticos y neumonla. 64 

6.3 MANIFESTACIONES BUCALES 

El SPL manifiesta severa gingivitis y periodontitis. 65 

Las cuales normalmente se desarrolla entre las edades de 2 a 4 años, a esta 

edad se inicia una periodontitis prepuberal con inflamación considerable hasta que 

se pierden todos los dientes a la edad de 4 años. La inflamación desaparece 

durante el periodo de edentulismo, pero se repite cuando la dentición permanente 

está presente o hace erupción, la mayoría de los dientes permanentes se pierde a 

edad temprana (durante el periodo de la adolescencia.) Los terceros molares a 

menudo se han observado que no son afectados por la enfermedad periodontal, 

ya que tienen una erupción tardía. 66 

El desarrollo y la erupción de los dientes deciduos se llevan a cabo con 

normalidad, casi simultáneamente con la aparición de la hiperqueratosis palmar y 

plantar, la inflamación. enrojecimiento, supuración y sangrado de la encía se 

ponen de manifiesto. Se desarrolla una marcada halitosis. Los slntomas 

periodontales siguen inmediatamente después de la erupción de los dientes 

primarios. Los dientes están involucrados en la enfermedad periodontal, casi en el 

mismo orden en el que hacen erupción. El primer signo es la inflamación y los 

cambios en la encía. La formación de bolsas periodontales profundas precede a la 

•
1 

Paul ~. lku:r. Op. d1 .. p.:!Oh. 
1
'"' Gcncu Ruhcrt ... Op. i.::it.. ::?J. 

""' \'cla1co Cit. Op. CiL. p. 62:!: . 
.... , \\'ichc CB. Art. Cit. p. 8:!4. TESIS CON 

FALLA DE ORIGEN 
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exfoliación de los dientes, a menudo sin resorción radicular. Las piezas dentarias 

llegan a presentar movilidad poco después de su erupción las cuales son perdidas 

espontáneamente (fig. 5). A la edad de 4 o 5 años, (dependiendo de la severidad 

de la infección), casi todos las piezas dentarias primarias están perdidas. Después 

de la exfoliación, la inflamación desaparece y la encía retoma su apariencia 

normal. La boca parece normal hasta que la dentición permanente hace erupción, 

cuando el proceso periodontopatógeno se desarrolla de la misma manera que en 

la dentición decidua. La mayorla de los dientes están perdidos a Ja edad de 13 -

15 años en promedio a la edad de14 años. 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 dientes poco después de 

la erupción, presentaron movilidad y se exfoliaron en períodos que iban de 2 a 4 

años. El proceso alveolar se destruye a menudo completamente, el cual deja 

mandíbulas atrofiadas. Durante Ja 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. 67
· 
68

· 
69

· 
7

0. 
71 

Figura 5. 

1
'
1 Gorlin Kohcn J. Op. cil.. p. H~.l. 

;:.: C!odman Richoni . Op: cit.. p . .192 

72 

Gcnco Rohcn!>. Op. cit.. :!J 1. 
70 \\'icbc CU. An. Cit. p. 82·1. 
71 Krcssin S. el al. P.apillon·l.cfCvrc syndromc·succcssful trcatmcnl wilh a combination ofn:tinoid and 
cuncurrcnl s)'Mcm:llic pcriodon1al thcrapy: case rcports. Qui111cssc11cc Jnl. fq95 Nov;26(11):795. 
71 v.w,1,·.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 posición anormal y las ralees se formen 

incompletamente.73 

·' '.-···· .; 
Una vez que el pacie~te ha.perdido todos sus dientes, los tejidos gingivales 

retornan a la normalidád. y: el paci~nte no experimenta dificultades en el uso de 

prótesis, la cicatrizaciÓn,.de~~üé; dé la exfoliación o la extracción, se produce a la ,.- . ·-·- •. . 

velocidad y de manera. 11~rmal.. i..a destrucción rápida de hueso alveolar que 

acompaña la erif~rméé:lad·llévá a una mandibula desdentada con muy poca altura 

vertical. 74 

. .·· ... ·-, ·, '; . ' 

Algunos reportes ~h'!scriben una reciproca relación entre la intensidad de la 

queratosis y los ·episodios inflamatorios del periodonto. La· .causa de consulta al 

dentista es debido a la gran movilidad y a la pérdida de los dientes. 75 

7. SITUACIÓN INMUNITARIA Y CAMBIOS MICROSCÓPICOS 

Se sabe cual es la situación inmunitaria de personas con el SPL. con quienes 

se registran defectos en la inmunidad celular (Djawar, 1978), la motilidad de 

neutrófílos (Van Dyke y col; 1984.). La anomalía en la locomoción de los 

neutrófilos se relaciona con un decremento de la migración aleatoria, que se 

manifiesta asimismo como reducción en la quimiotaxis de los neutrófilos. 76 

71 lfanah FN. 1\rt. cit. p. 41.i. 
7 ~ Paul N. 11acr. Op. Cit .. p.205. 
7

!1 Kressin S. Art. cit. p. 795. 
1
'' Genco Roberts. Op. cit. 231 
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Al parecer también se presenta un defecto inmunitario inducido por Ja interacción 

entre patógenos periodo.ntales y el epitelio de Ja bolsa. 77 

En el SPL. aparecen cánil:iios . microscópicos con una marcada inflamación 

crónica de la pared later~I ci~ 'ia i:ici1~~ p~ribcio~tál con un infiltrado predominante .. . '" ·-.' : .. - - " - . ,,_ .· ~ -:-· ·~.;.:-·· . . . 

de células plasniáÍfcas>'.áctiiÍidád osteoCÍásica considerable y falta aparente de 

actividad osteoblástica: 7ª'.79, '' · 
.-;' 

El cemento p~~d~ s~r!,.;¡~/'~~¡ci~dc.f o casi inexistente, excepto en Ja zona. 

apical donde se observa un~ z~na rela,tivámente ancha de cemento celular. 80 

·.-:_·.; ·~:·,"·:, ,-.,~. 

Kleinfeldr y cols. ;,ci e~b6nt'ra~ci~ 'ninguna anormalidad en la morfologla del 

cemento. 81 

Los cambios eri .la.piel _son observados en el microscopio electrónico como 

disminución de tonó fibrillas, alteraciones en Jos gránulos de queratohialina como 

es la acantosis del estrato espinoso. 82 

8. MICROFLORA PREDOMINANTE 

La microflora registrada en las lesiones periodontales de enfermos con 

síndrome de Papillon-Lefévre puede estar formada por A. actinomycetemcomitans, 

B. lntermedius y Capnocytophaga que se localizan de manera característica en 

otras lesiones en pacientes con periodontitis juvenil. Aunque los estudios de la 

77 lhid. 
?H JhiJ. P. J 15. 
"'Chinea Meneses. Art. cil. p. 2. 
fllll Jhid. 
'º \\'ichc CU. Art. Cit. p. 825 . 
.11: Ch inca Meneses. An. cil. p. 2. 
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flora bacteriana de la placa revelan una similitud con el tipo de periodontitis del 

adulto, más que con periodontitis juvenil. En la porción apical de las bolsas se 

pueden encontrar zonas ricas en espiroquetas, asi como adherencia de estas al 

cemento y formación de macrocolonias de micoplasma, informándose un aumento 

de piógenos en los abscesos de los pacientes con SPL. 83
• 
84

• 

A actinomycetemcomitans tiene múltiples factores de virulencia, con lo es 

una tendencia a producir una leucotoxina que es fuertemente antigénica. Aparte 

del A actinomycetemcomitans se han implicado otros microorganismos como un 

factor importante en la patogénesis periodontal del SPL, como son: P. gingivalis, 

F. nucleatum, B. Forsythus, T. danticola y P. intermedia. 85
· 
86 

Van Dike y cols. En 1984 obtuvieron del medio subgingival A 

Actinomycatamcomitans y demostró incremento en el nivel de los anticuerpos en 

los organismos de dos hermanos con el síndrome Papillon Lefévre .. Este· mismo 

hallazgo lo hizo Preus (1988) en dos hermanos con SPL. 87 '.; .-~:·,·;~~ ._ 

>=.·:" 

Preus y cols. en 1987 detectaron virus grandes de 50nm de ~¡ái!í~tr~.~islados 
de lesiones periodontales de pacientes con . SPL, los cuales norrr\aírn~~te .. son . . .. ,.·.,_, ,,,._ .. ,- ,', 

localizados en pacientes con periodontitis juvenil. Los virus. fueros identificados 

como bacteriófagos capaces de infectar A actinomycetamco¡,.,iÍ~n~. 88 . 

En general la presencia de altas porciones de A actinomycatamcomitans en 

lesiones de periodontitis de individuos jóvenes es considerada patógena. Sin 

embargo la ocurrencia de A actinomycatemcomitans no parece proveer una 

11
' Gcnco Rohcrts. Op. cit .. :?J 1 

"'J De Vrcc 11. ,\rt. cit. Jl. 3SK. 
85 StabholL A. Arl. Cil. 653. 
86 \\'aru-as\\·ttpati N. t\rt. cit. p. 1747. 
87 \.dtt7CO Cll. Op. Cit.. p. 623. 
K8 Jbid. 
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explicación satisfactoria para la extremadamente rápida destrucción periodontal en 

el SPL. 89 

Lundgren T. y cols. 1998 hallaron en un análisis hecho de la microbiota 

subgingival de las bolsas periodontales profundas· en 1'2 pacientes con SPL, una 

polimicrobiota de composición predominantemente anaerobia. 12 pacientes 

albergaron las siguientes bacterias patógenas: P. intermedia, F. nuc/eatum, P. 

micros, y S intermedius. Mientras en 11 pacientes se hallaron T. denticola, B. 

forsythus, P. nigrescens, E. corrodens, S. noxion y C. rectus. El P. gingivalis se 

aisló de 9 pacientes y 18 sitios mientras A. actinomycetemcomitans se recobro en 

8 pacientes y 19 sitios. 90 

Varias especies investigadas (T. dentico/a, B. forsythus, P. Intermedia, C. 

Rec/us) alcanzaron niveles altos 'en más de la mitad de los pacientes y 28-58% de 

los sitios examinados. Por otro lado bacterias como el A. actinomycetemcomi/ans 

y P. Gingiva/is no fue frecuente encontrarlos en niveles altos. Este estudio no 

provee un aporte para la microflora especifica de la lesión periodontal. La 

destrucción periodontal excesiva encontrada en los pacientes con SPL es 

probablemente debido a una susceptibilidad del huésped más que a una 

microflora virulenta.º' 

Nawarat Wara-aswapati y col. en 2001 en los exámenes realizados a un 

paciente con SPL, se encentro que albergó a tres microorganismos 

periodontopatógenos, A. actinomycetemcomitans, P. gingiva/is y P. intermedia. El 

suero del paciente presento lgG, lgG2, e lgG3 pero no lgG4., se aumentaron los 

títulos dramáticamente contra el A. actinimycetemcomitans. La subclase de lgG 

89 lbid. p. 625. 
90 Lungrcn T. et al. Suhgingival microbial profilc of Papillon-Lefevrc paticnts assesscd h.Y DNA-probcs. J 
Clin Pc:riodontol. PJ98 Aug~2S(8): p. 626. 
"

1 lbid. p. 627. 
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predominante· era lgG1 en contraste a los tflulos de lgG contra otras bacterias 

encontradas, P. gingiva/is, F. nucletum y P .. intermedia que parecieron ser 

similares a los de los pacientes sanos que se incluyeron en este estudio. 92 

9. GENÉTICA 

Estudios genéticos han demostrado que el SPL se transmite en forma 

autosómica 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 síndrome 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 exacerbación de Jos periodos 

infecciosos. Por lo que los mecanismos de respuesta revelan una enfermedad 

Periodontal génetica, que incluye una infección virulenta, una respuesta inmune 

alterada y una pato1o·g1a tisular. 93
• 94 

El síndrome de Papillc:>n~Lefévre que como se mendono anteriormente, se 

hereda como un rasgo genético autosómico / recesivo. Se ha asociado con 

mutaciones en el bra~o.larg6 d~I ¿;~mos~~a 1\ (11q)y en ~ciscromosomas 12 y 

17 que producen la citoqt.ieratina. 95 

.- '<, . -:. ·-··' ' , ::· .. -.>~>·.<··· , 
El defecto genético en SPL pár~~e alterar la susceptibilid~d del hospedador a 

la destrucción periodontal, algunos Investigadores· descubrieron que en una 

.,~ \\'ara·nswapati N. Art. cit. p. 1747. 
"

1 De \'rcc 11. An. cit. p. 352. 
94 Velazco CI l. Op. Cit.. p. 623. 
95 http://cisnt.isciji.es/cr/nrg/cr bus2 asp?cod cnf=2080 
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región a 2.8 cm al interior del cromosoma 11q14, el gen que contiene el código de 

la producción de la enzima catepsina C habla aumentado sus mutaciones y era el 

responsable de dicha afectación. Estas mutaciones podrlan explicar la aparición 

de la enfermedad periodontal, la correlación de mapas físicos y genéticos de este 

inteNalo también indica que incluye la protelna lisosomal del gen catepsina C. La 

catepsina C es importante en la degradación intracelular de protelnas y aparece 

como un coordinador central para la activación de muchas proteinasas séricas en 

las células inflamatorias particularmente leucocitos polimorfonucleares y algunos 

precursores. 96
• 
97 

El locus del SPL ha sido localizado en el cromosoma 11 q14-q21. esto en base 

a la correlación de los mapas físico y genético. Las locálizaciones de este 

inteNalo indican que incluye al menos 40 ESTS (expresa secuencia de 

identificaciones) y 6 genes conocidos, que incluyen. la proteasa lisosomal del gen 

Catepsina C (CTSC). 98 

"'-,,(, ,··-,. .. : 

Por lo que se puede analizar en este aparta.do, los •investigadores han 

realizado hallazgos muy interesantes en el área de lá gené!]¿~''ir'iitarido de explicar 

el sitio exacto de la afectación, por lo que se ha .obse/íJ~d6%g~·,son varios los 

cromosomas que sufren mutaciones, de ahl que las.· manifestaciones clínicas 

varían entre un grupo de familias y otros, al igual que erítr~ los mismo~ familiares 

afectados 

96 Ballino l\I. Art. cit. p. J 760. 
97 hllp://w\\.'W.slJ.cu/diarin/091299.hlml 
9~ Lttr')' VF. ET AL. A novel 111u1a1ion of1hc cathcpsin C gene in Papillon-Lcf'Cvrc syndromc. J. Pcriodomol. 
2002 Mar;73(3):p.307. 
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B. RESPUESTA INFLAMATORIA 

La inflamación es la respuesta inespecifica frente a una agresión, lesión o 

infección a un tejido. La finalidad es desencadenar mecanismos de reparación 

tisular y destrucción del agente patógeno. 99 

La inflamación se caracteriza por: 

1. Vasoconstricción seguida por una vasodilatación de los vasos sangulneos 

locales, con el consiguiente exceso de flujo sanguíneo local. 

2. Aumento de la permeabilidad por alteraciones del endotelio capilar. eritema y 

paso de liquido a Jos espacios intersticiales. 

3. La coagulación del liquido en los espacios intersticiales por una cantidad 

excesiva de fibrinogeno y de proteínas que provienen de los capilares. 

4. Migración de un gran número de granulocitos y monocitos al tejido. 

5. Tumefacción de las células tisulares por mediadores químicos como son la 

histamina. la bradicinina, la serotonina, las prostaglandinas, los diferentes 

productos de reacción del sistema del complemento, los productos de reacción del 

sistema de coagulación de la sangre, y múltiples sustancias hormonales llamadas 

linfocinas que son liberadas por las células T sensibilizadas. Varias de estas 

sustancias activan enérgicamente al sistema macrofágico, y en pocas horas los 

macrófagos comienzan a fagocitar los tejidos destruidos; a veces, los macrófagos 

también lesionan las células tisulares que todavía viven. 100 

'"' Gu)hm Arthur C. Tratado de: fisiologia Médica. lntcramcricnna McGnm.-·llill. ~IC~ico 191'7. p. 481·48~ . 
.. ~, lhiJ. 
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Efecto de "tabicación" en la inflamación. 

Uno de los primeros resultados de la inflamación es la "tabicación"' del área de 

lesión separándolo del resto de los tejidos. Los espacios tisulares y linfáticos del 

área inflamada se bloquean con coágulos de fibrinógeno, de forma que el liquido 

apenas puede pasar a través de los espacios. Este proceso de tabicación retrasa 

la extensión de las bacterias o de los productos tóxicos. 

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

tisular. 101 

Respuesta del macrófago y del neutrófilo durante la inflamación 

El macrófago tisular es una primera linea de defensa contra la infección. 

A los pocos minutos de comenzar la inflamación, los macrófagos ya presentes en 

los tejidos, comienzan de inmediato las acciones fagociticas. Cuando se activan 

por los productos de la infección y de la inflamación (exotoxinas y citocinas), 

provocan un aumento rápido del tamaño de cada una de estas células, seguido 

del desprendimiento de estos macrófagos de los tejidos adyacentes convirtiéndose 

en células móviles, esto ocurre alrededor de la primera hora. Asi mismo, la 

población de macrófagos que se movilizan no suele ser numerosa. 102 

La migración de neutrófilos 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 neutrófilos 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 inflamación que entran en el torrente san-

101 lhid. P. 481. 
lo: lbid. 
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guineo y son transportados a Ja médula ósea, actuando sobre Jos capilares 

medulares y sobre Jos neutrófilos _almacenados para movilizarlos de inmediato 

hacia la sangre circulante, incrementando-la -poblaCión celular circulante. 103 

La liberación de exotoxinas o citocinas de los tejidos inflamados dan pie a que 

se inicien las siguientes reacciones: 1) marginación, comprendiendo por ello a Ja 

alteración de Ja superficie interna del endotelio capilar. haciendo que los 

neutrófilos se adhieran a las paredes capilares en el área inflamada. 2) 

pavimentación y adhesión, procesos en los cuales Jos neutrófilos disminuyen su 

velocidad de traslado, uniéndose al endotelio por medio de moléculas de adhesión 

tales como las integrinas. selectinas y adhesinas, para detenerse por completo y 

poder atravesar el vaso sanguíneo. 3) diapédesis, aqui los neutrófilos atraviesan el 

endotelio mediante movimientos ameboideos. pasando hacia el tejido adyacente. 

4) Quimiotaxis, tanto Ja marginación como la diapédesis de los neutrófilos están 

gobernadas por factores quimiotáclicos liberados en la zona de Ja lesión. así 

entonces la quimiotaxis es el fenómeno por el cual las células se mueven siguien­

do el gradiente de concentración del factor que las activa y a este traslado de lugar 

de los neutrófilos se le denomina migración. Durante esta fase también puede 

haber pasaje de glóbulos rojos y puede producirse una hemorragia. 104 

Varias horas después de que la lesión tisular comience, la zona alrededor de 

la lesión se llena de neutrófilos (neutrofilia). Estos ya como células maduras, 

comienzan de inmediato sus funciones de limpieza para destruir bacterias y 

eliminar elementos extraños, las cuales se resumen en dos, degranulación de 

enzimas líticas y fagocitosis, siendo esta última de menor relevancia. 105 

"'
1 lt-iid .. 

111
" lbid. 

'°" lhid .. 
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Una segunda Invasión por macrófagos del tejido inflamado es una tercera 

linea de defensa. Junto a la Invasión de los neutrófilos, los monocitos de la 

sangre migran al tejido inflamado y madurando, aumenta su tamaño hasta 

convertirse en macrófagos. El número de monocitos en la sangre circulante es 

menor al de los neutrófilos, por tanto, la acumulación de macrófagos en el área de 

tejido inflamada será más discreta que la de neutrófilos. Aunado a esto. se 

encuentra el requerimiento· de los monocitos de 8 o más horas después de invadir 

el tejido inflamado, para su maduración, debido a que son todavía células 

inmaduras que necesitan aumentar de tamaño y tener cantidades mayores de 

lisosomas, esto para adquirir su total capacidad de fagocitosis. Tras varios días o 

semanas, los macrófagos llegan a dominar finalmente la población de células 

fagocfticas del área inflamada. 106 

Los macrófagos pueden fagocitar muchas más bacterias (aproximadamente 

cinco veces más) y partfculas mucho más grandes que los neutrófilos, entre ellos 

los propios neutrófilos y grandes cantidades de tejido necrótico. Asl entonces 

tenemos una linea de defensa capaz de eliminar tanto al antlgeno, como al propio 

tejido necrótico. 107 

La producción aumentada de granulocltos y de macrófagos en la médula 

ósea es una cuarta linea de defensa. Esto'es el resultado de la estimulación de 

las células progenitoras granulociticas. y< monoclticas de la médula. Los 

granulocitos y los monocitos f~rmados tard~n de 3 a 4 dlas en alcanzar el estadio 

de abandonar la médula ósea. Si el estimuló del tejido inflamado continúa, la 

médula ósea puede seguir produciendo estas células en proporciones de 20 a 50 

veces lo normal {alrededor de 371 monocitos por ~1L), durante meses o años. 106 

IO<• lbid. 
1º' lhid. 
IOll J bid. p. 48J. 
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Figura 6 109 

Sucesos en la resolución completa de la 1nflamac16n 1) retorno a la permeabilidad vascular normal 
2)el1m1nación de liquido de edema y de las proteinas por drenaie hacia el intenor de los hnfáticos o 3) por 
pinoc1tos1s de macrófagos 4) fagoc1tos1s de neutróf1los apoptós1cos y 5) desperd1c1os necrosados captados 
por macrófagos, y 6) ehm1nac16n de macrófagos Nótese el papel cenlral de los macrófagos en la resolución. 

Control por retroacción de las respuestas del macrófago y del 

neutrófilo. 

Factores en el control de la respuesta de macrófagos-neutrófilos a la 

inflamación: 

1) el factor de necrosis tumoral (TNF; tumor necrosis factor); 2) la interteucina 1 

(ll-1 ); 3) el factor estimulante de colonias de granulocitos-monocitos (GM-CSF, 

granulocyte-monocyte colony stimulating factor); 4) el factor estimulante de 

colonias de granu/ocitos (G-CSF, granulocyte colony stimulating factor); y 5) el 

factor estimulante de colonias de monocitos (M-CSF, monocyte colony stimulating 

factor). 110 

10
'' Tomado de Vinay Kumar. Patología l lumnna.E Mc-Graww-ltill lntcr:uncricmm. Sexta edición 1997, p. 44. 

110 Gu~hrn Arthur. Op. cil.. p. 483. 
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Dichos factores los forman activamente los rnacrófagos y las células T en los 

tejidos inflamados y en pequeñas cantidades otra_s células de estos tejidos. Son 

tres los principales producidos por los monocitos. El G_M-CSF, que estimula tanto 

la producción de granulocitos corno la de rnonocitos, y los G-CSF y el MCSF, que 

inducen la producción de granulocitos y de rnonocitos, respectivamente. 111 

La combinación de TNF, IL-1 y factores estimulantes de. colonias, junto a otros 

factores importantes, proporciona un poderoso mecanismo de·· r~troacción que 

comienza con la inflamación del tejido, siguiendo con la forrna~Íó·~ d~ '1éJé~citos 
defensivos, y finalizando con la eliminación de la causa de la infl~nia~i611 .. ) 12 

Formación del exudado purulento (pus) 

Cuando los neutrófilos y los rnacrófagos fagocitan un gran número de 

bacterias y tejido necrótico, casi todos los neutrófilos, y inuchós de los rnacrófagos 

mueren finalmente, esto a causa de la muerte por fagocitosis excesiva con la 

explosión subsecuente de la célula o por término de vida media celular. Tras 

varios dlas, de inflamación, se produce a menudo una cavidad en el tejido 

inflamado que contiene diferentes porciones de tejido necrótico, neutrófilos 

muertos, antígenos y liquido tisular, denominándose a esta mezcla exudado 

purulento (pus), Tras suprimirse la infección, las células muertas y el tejido 

necrótico del exudado purulento se autolisan gradualmente en días, y los tejidos 

vecinos suelen absorber los productos finales hasta que la mayor parte de los 

signos de lesión tisular han desaparecido. 113 

111 lbid. 
ll! lbid. 
lll lbid. 
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C. ANOMALIAS DE LOS NEUTRÓFILOS Y COMPLICACIONES 

PERIODONTALES 

Los neutrófilos (también conocidos como leucocitos polimorfonucleares o PMN) 

son el tipo de leucocitos más abundantes en la sangre periférica humana; 

constituyen del 40 al 70% del total de leucocitos circulantes. Como células 

fagociticas primarias en circulación. tienen una función clave en la defensa del 

hospedero contra bacterias extracelulares, en particular las piógenas. También 

intervienen en la fase aguda de reacciones inflamatorias. La importancia 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 producción o función defectuosa de los neutrófilos. 114 

Los pacientes con alteraciones de tipo cuantitativo (neutropenia) o cualitativo 

de los neutrófilos (adherencia, quimiotaxia, actividad microbicida), a menudo 

padecen ulceraciones de la mucosa bucal, gingivitis, periodontitis. O una 

combinación de éstas. Con anomalías primarias y secundarias de los neutrófilos 

se presentan enfermedades bucales graves. Las anomallas de los neutrófilos que 

ocurren de manera secundaria a enfermedades sistémicas fundamenÍaleis y que 

también se relacionan con trastornos periodontales graves incluyen el SLP. 115 

Los pacientes con trastornos sistémicos vinculados con anomalías de los 

neutrófilos padecen enfermedad periodontal más grave que aquellos con 

neutrófilos normales, estas observaciones apoyan el concepto de que el neutrófilo 

es una célula protectora clave contra bacterias periodontales. Estudios sobre 

periodontitis juvenil localizada (LJP, por sus siglas en inglés) (Van Oyke y col, 

1985: Genco y col. 1986) también apoyan de manera importante la relevancia de 

114 G~nco Rubcrts. Op. cit.. pag. 215. 
115 lbid. 
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la actividad del neutrófilo en la defensa contra infecciones periodontales. Se sabe 

que las anomallas de los neutrófilos ocurren en personas con LJP, asl como en 

aquellas con formas de periodontitis de evolución rápida (Cianciola y col, 1977; 

Lavine y col, 1979). Además, muchos de los patógenos periodontales poseen 

factores de virulencia como elementos antifagociticos y leucotoxinas, que 

trastornan o anulan las reacciones protectoras por los neutrófilos (Genco y Slots, 

1984). Los tejidos periodontales son uno de los primeros sistemas orgánicos 

afectados por disminuciones en las funciones protectoras por los neutrófilos. 116 

Las pruebas de que el neutrófilo es una célula protectora clave contra la 

infección periodontal ponen en peligro el· concepto de que la función alterada del 

neutrófilo es un factor de riesgo para la producción de enfermedad periodontal. 

Este ciertamente es el caso en relación con las anomallas primarias y secundarias 

de los neutrófilos. 117 

Los neutrófilos operan como arma de dos filos; si bien son de manera 

primaria protectores, también pueden actuar como células proinflamatorias que 

generen destrucción hlstica relevante. Dado que el neutrófilo es una célula critica 

en las infecciones periodontales, es preciso describir su desarrollo y función para 

apreciar su lugar en la enfermedad. 118 

Desarrollo del neutrófilo 

En adultos normales, los neutrófilos se encuentran en la médula ósea, la 

sangre y los tejidos. En la médula ósea, se producen y proliferan a partir de 

blastocitos a promielocitos y finalmente mielocitos. Luego de la etapa de mielocito, 

llf• Jhid. p. ::?16. 
117 lbid. 
1111 Jhid. 
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las células se convierten en metamielocitos, células en "banda" (caracterizadas 

por un solo núcleo arriñonado) o células segmentadas con núcleos 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 sólo uno o dos dias. Esta migración es aleatoria o 

como reacción ante señales quimicas especificas denominada 

quimioatrayentes. 119 

Migración de Jos neutrófilos 

La salida de la médula ósea, el paso a través de barreras endoteiiales 

vasculares (diapédesis) y la migración hacia lugares de infección o inflamación 

son pasos críticos en la expresión de la función neutrófiia. La infección, la 

inflamación y el estrés pueden elevar la cantidad de neutrófilos circulantes 

(neutrofilia) como consecuencia de una movilización de reservas de la médula 

ósea. Tales factores también pueden mejorar la cinética de la maduración del 

neutrófilo y. por tanto, provocar la liberación de neutrófilos inmaduros hacia la 

circulación general, como se manifiesta por cantidades mayores de "formas en 

banda". En el adulto sano transitan más de 100 billones de neutrófilos a partir de la 

médula ósea todos los días; sin embargo, esta cantidad pudiera aumentar casi 10 

veces en personas con alguna infección grave. El número normal de neutrófiios (3 

000 a 5 000 céiulas/mm3 de sangre periférica) pudiera aumentar hasta 30,000 

céluias/mm3 durante la infección; esto surge de manera principal por la 

movilización de las reservas en la médula ósea. Falta por establecer el destino 

final de los neutrófilos en el hospedero normal; no obstante, parece que la pérdida 

de neutrófilos hacia sitios de infección es importante. Por ejemplo, la migración de 

neutrófiios hacia el surco gingival se da en quienes sufren gingivitis y aumenta en 

la periodontitis. Los neutrófilos presentes en el surco pueden corresponder a una 

llQ lbid. 
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forma de defensa del hospedero relevante y continua (Charon y col, 1985; Van 

Dyke y col, 1985). 120 

Los neutrófilos producidos en la médula ósea deben atravesar dos barreras 

de células endoteliales para llegar a sitios de inflamación, infección, o ambas, del 

tejido. La interacción entre las adhesinas superficiales en los neutrófilos y sus 

ligaduras correspondientes, las moléculas de fijación celular, en las células 

endoteliales, es un primer paso indispensable en la migración 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 concentración 

mediante procesos como la regulación ascendente mejoran la fijación del 

neutrófilo a las células endoteliales y facilitan la migración trans.endotelial. 121 

-~&);t 
.... '• . ..... ..,,;..::. . ' ~ 

Figura 8 

PRINCIPALES MANIFESTACIONES LOCALES DE INFLAMACIÓN AGUDA· 
1·DILATACIÓN VASCULAR (CAUSA ERITEMA E INCREMENTO LOCAL DE LA TEMPERATURA). 
2-EXTRAVASACIÓN DE LIOUIDO PLASMÁTICO y DE PROTEINAS (EDEMA), y 
3- EMIGRACIÓN DE LEUCOCITOS Y ACUMULACIÓN EN EL SITIO DE LA LESIÓN. 

i;:u lhid. I'· :? 16-::! 17. 
i;:i lhid. p. :?17. 
i;:;: Tomado de Vin;t) Kun1ar. Op. cit.. p. 28. 
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El proceso de la migración de neutrófilos desde la médula hasta la sangre y 

luego hacia los tejidos es muy importante. Cuando se altera, la cantidad de 

neutrófilos presentes en la circulación o en los tejidos puede variar de manera 

relevante, para modificar los efectos fagocitarios protectores. Por ejemplo, la 

conservación de un número constante de neutrófilos en el surco gingival o una 

bolsa periodontal es critica para la defensa contra patógenos periodontales. 123 

La quimiotaxis se define como un movimiento dirigido de los leucocitos a lo 

largo de un gradiente de concentración 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 

neutrófilos. 124 

Las quimiotaxinas que se sabe se fijan a receptores del neutrófilo incluyen los 

péptidos N-formil-metionil, el fragmento C5a del complemento y el leucotrieno 84 

(L TBJ). El proceso medianie el cual los neutrófilos dejan los vasos sangulneos y 

prosiguen entonces hacia un sitio de infección cuenta con dos fases: la primera es 

la adhesión del leucocito al endotelio; la segunda, la migración dirigida hacia 

zonas de mayor concentración de quimiotaxinas. 125 

Las protelnas para la adhesión del leucocito se encuentran no sólo en 

neutrófilos, 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 

adhesión en la superficie leucocitaria reciben los nombres CR3, LFA-1 y p150, 95 

(CR4) y en conjunto forman una subfamilia de otra más grande de moléculas de 

1=' Gcnco Robcrts. Op. cit.. pag. 217 
IZ4 lbid. 
J:.s lhid. 
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adhesión denominadas integrinas. Las moléculas de fijación celular en las células 

endoteliales incluyen moléculas de adhesión ínter celular 1 y 2 (ICAM-1 e ICAM-2) 

asl como la molécula 1 de adhesión leucocitaria endotelial (ELAM-1). ICAM-1 es 

una glucoproteína de 90-kD en la superficie endotelial que media la adherencia de 

los polimoñonucleares al funcionar como ligadura para LFA-1 (Springer y 

Anderson, 1986; Anderson.y Springer, 1987; Bevilacqua y coi. 1989). 126 

Función de los neutrófilos 

Una vez que los neutrófilos penetran en la circulación y ll]igran hacia tejidos 

inflamados o infectados, están listos para efectuar su función fagocitica; el primer 

paso es reconocer el blanco. Esto incluye cubrir (opsonizar) al microorganismo 

infectante o al elemento hlstico del hospedero con proteínas plasmáticas. La 

opsonización facilita la adherencia y fagocitosis, seguidas por su destrucción 

intracelular. 127 

En los sueros humanos hay opsoninas termoestables y. termolábiíes que 

mejoran de manera espectacular la ~~PªC:idad."de lo~ fagocit~s para ingerir 

bacterias. Las opsoninas . estables;' desde eL- punto· de vista térmico incluyen 

anticuerpos de las ciases lgG e'lgM ... 2ó~.factores lábiles.abarcan elementos del 

sistema de complemento:. de lo;;¡ 6ÜaÍ~~ l~;:frag~ent~s C3b ~ iC3b de C3 son los 

más importantes. Los fragmentos de cifse depositan en la superficie bacteriana 

durante la activación de la cascada del complemento. Los fagocitos reconocen las 

bacterias cubiertas mediante receptÓ'res .. especificas en la supa'ñicie del fagocito 

para lgG, C3b e iC3b. 128 

I:?& lhid. p.:! 18 
IZ? lhid. p. 219 
128 lbiJ. 
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El receptor para lgG recibe el nombre de receptor-Fe (fijador de complemento, 

fracción cristalizable); aquél para C3B, CRI, C3b se convierte a un fragmento de 

segmentación. Mediante la acción del inactivador de C3b ante la presencia de su 

cofactor 11.IH. Una segunda clase de receptores C3 en las células fagocíticas, 

denominada CR3, reconoce a dicho fragmento. CR3 también es una adhesina 

leucocitaria. 129 

La función principal de las opsoninas es facilitar el reconocimiento y la 

fagocitosis de microorganismos infecciosos, ya que de otra _manera la mayor parte 

sufriría una fagocitosis deficiente. Una vez que el microorganismo o la partícula 

quedan cubiertos, con opsoninas como inmunoglobulinas, · elementos del 

complemento, o ambos, se presenta la fijación al neutrófiló y.después la ingestión. 

La partícula se transporta hacia el interior de la célula eri .t.ina membrana de 

"adentro hacia afuera" denominada fagosoma. Este se une·entonces ·a gránulos de 

neutrófilos, que constituyen un fagolisosoma, donde se destruye la bacteria. 130 

Ellmínacíón intracelular de mícroorganísmos por neutrófflos 

Los neutrófilos destruyen microorganismos mediante mecanismos 

dependientes de oxigeno y otros independientes del mismo. La actividad 

antimlcrobiana independiente del oxígeno se lleva a cabo mediante un conjunto de 

sustancias, incluyendo catepsina G, lactoferrina, lisozimas, defensinas, proteasas 

y algunas proteínas catiónicas que incrementan la permeabilidad bacteriana. La 

acidificación del fagosoma puede tener efecto bactericida o bacteriostático sobre 

muchos microorganismos ingeridos. Los mecanismos de destrucción 

dependientes de oxigeno se vinculan con la producción de metabolitos tóxicos de 

IZ'1 fbid. 
llU Jbid. 
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oxigeno como unión superóxido y el peróxido de hidrógeno. Este último, además 

de sus propiedades antimicrobianas directas, también opera como cofactor en el 

sistema anlimicrobiano mediado por la mieloperoxidasa. Asimismo, se estima que 

el radical hidroxilo y el oxigeno libre producido mediante este sistema son tóxicos 

para muchos microorganismos. 131 

Las sustancias comprendidas en la destrucción microbiana por neutrófilos se 

encuentran en dos lipes principales de gránulos: primarios o azurófilos, y 

secundarios o especificas. Los primarios contienen enzimas microbicidas como 

mieloperoxidasa y lisozima; proteinasas neutras, incluyendo elastasa y catepsina 

G; hidrolasas ácidas, incluyendo beta-glucúronidasá, y proteínas catiónicas. Los 

gránulos especificas contienen la enzima ~icrobicida lisozima, una colagenasa y 

lactoferrina. 132 

Función secretora del neutrófflo y :de~B-J'.{~16'~'.h:r~tréá 
·:·:;;_,;;·: .. ~· ':~-,··· 

- .. _,, .·:.<.{'.: 

Cada vez es más evidente ~u;; ~i/~~~i~rifild: pll~de causar daño inflamatorio 

agudo al tejido y que interviene ~Íl 'paJ~;;i,;,;';nÍ~~InfÍamatorios. Los neutrófilos por 

lo general secuestran productos' :'tó~r~~~ ~-~,~·,los fagollsosomas. No obstante, 

cuando encuentran partículas gra~~~s. nb'·· f~g~citables o cuando se estimula al 

neutrófifo de otra manera para 1a'se~,r~c'rón,'íaies productos pueden liberarse fuera 

de la célula, donde dañan á los tejidos del hospedero. 133 

El neutrófilo contiene diversas hidrolasas ácidas y proteinasas neutras que 

median en ocasiones no sólo a microorganismos extraños. sino, en ciertos casos, 

a tejidos del hospedero. Por ejemplo, la membrana plasmática del neutrófilo 

111 lbid. p. 220. 
ll: lbid. p. 220. 
IH Jbid. p.:'.!:'.!() 
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contiene una enzima inusual, NADPH oxidasa, que genera una familia de especies 

reactivas de oxigeno por reducción univalente secuencial del oxigeno molecular: 

Los oxidantes potentes que genera esta enzima son por naturaleza de corta 

duración e inespecífico; las enzimas antioxidantes como bismutasa superóxido y 

catalasa a menudo limitan el daño hlstico que producen tales sustancias. Por otra 

parte, las proteinasas del neutrófilo permanecen bajo control a través de su propia 

latencia o antiproteinasas potentes. 134 

Hace poco tiempo se encontró que cantidades relativamente pequeñas de 

ácido hipocloroso (HOCI), producto importante del metabolismo oxidativo en los . . . 

neutrófilos, pudieron inhibir antiproteasas hlsticas como alfa-2 macroglobulina, 
'· ':. -. - .... ·- . 

alfa-1 proteinasa inhibidora y un inhibidor de leucoproteinasa secretora. Por tánto; 

HOCI de los neutrófilos puede in activar la propia 'barrera· de: los. tejidos·, para 

permitir la activación de enzimas proteollticas como elastasa y. colageriasa: Y con 

ello la, colagenasa y gelatinasa se presentan en circuns_tanci.as •normales .en 

formas precursoras inactivas que se activan por acción· cde. HOCI.. En 

consecuencia, en sitios inflamatorios con neutrófilos activados, HOCI protege a la 

elastasa neutrófila de las antiproteasas y activa a la colagenasa. Esto' representa 

un conjunto potente de recursos, que los neutrófilos activan para causar 

destrucción local del tejido. 135 

Durante la reacción inflamatoria aguda, los neutrófilos infiltrados contienen y 

eliminan al agente infectante o causal; el daño al tejido hospedero es localizado y 

autolimitado. Sin embargo, la incapacidad para erradicar al agente nocivo pudiera 

causar infiltración histica continua por neutrófilos y otras células fagociticas. En 

tales circunstancias, la inflamación crónica o subaguda puede causar lesión histica 

importante mediada por fragositos. Por fortuna, el efecto neto de la función normal 

., .. lhid. 
ji~ fhid. 
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de los neutrófilos en casi todas las infecciones, incluyendo la enfermedad 

periodontal, es de protección, situación que elimina al agente inflamatorio con 

grados variables de daño a los tejidos hospederos contiguos. 136 

Después de estudiado lo anterior, se determina que el SPL presenta una 

alteración fagocltica, así como una alteración en el proceso quimiotaxico, dando 

como resultado una alteración en la respuesta del sistema inmunológico, 

traduciéndose en la deficiencia funcional de este. 

D. Actinobacil/us 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. lnusualmente es hallado en 

sujetos sanos o con gingivitis. 137 

La literatura indica que la transmisión intrafamiliar de A. 

actinomycetemcomitans es común. 138 

Es un bacilo o cocobacilo gramnegativo, inmóvil que se desarrolla en medios 

con suero o sangre en condiciones anaerobias o en una atmósfera aerobia que 

contenga 5-10 % ca,, produce catalasa y superóxido dismutasa. 139 

ll" lhid. 
"

1 Ncgroni ,\farta. ~licrohiologia cstom1Hológica. Médica panamericana. Ommos Aires, 2001.p. 264. 
11

H S1ahholl'. 1\. ,\rt. cit. p. 653. 
1.w Lichana J. f\licrohioloda OraL. lntcramcricana Mc-Graw-lfill. México 1997, p. 261. 
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En función de polisacáridos parietales superficiales que son estables al calor se 

han diferenciado tres serotipos (a,· b y c): la_ mayoría de las cepas productoras de 

leucotoxinas pertenecen al b. Los serotipos a· y b son los que se encuentran con 

mayor frecuencia en la cavidad bucal, siendo el c el que suele aislarse de cuadros 

clinicos extrabucales. 140 

Su localización en la cavidad bucal puede ser en la placa supra y subgingival, 

en la mucosa bucal y en el área apical de la bolsa periodontal de pacientes con 

periodontitis juvenil (PJ). En la colonización bucal participan las fimbrias y las 

vesiculas superficiales, así como las interacciones antagónicas que existen y 

permiten el establecimiento de otras bacterias. La presencia de bacteriófagos en 

este microorganismo estimula la producción de leucotoxinas; esto esta 

intimamente relacionado con los periodos de exacerbación de la enfermedad. 141 

Como respuesta del hospedero a la presencia del A. actinomycetemcomitans 

se detectaron, tltulos 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: 142 

Leucotoxina. 

Tiene capacidad para destruir neutrófilos y monocitos. alterando las defensas 

en el surco gingival. En algunos enfermos, induce la formación de anticuerpos 

neutralizantes, lo que justificarla la falta de progresión y la menor gravedad de los 

procesos periodontales. 143 

lhiJ. 
1

"
1 '.'cgroni Marta. Op. cit .. p. 263·264. 

11= Lich:um J. Op. cil.. p. 261. 
1

"
1 lhiJ. 
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Factores lnhlbidores de la función de los leucocitos. 

En ausencia de leucotoxina, estos microorganismos pueden no ser fagocitados ni 

destruidos por los neutrófilos. Así, pese a ser opsonizados por anticuerpos u otros 

componentes sérícos, cepas no leucotóxicas, e incluso leucotóxicas, elaboran 

compuestos no muy bien identificados, que inhiben la quimiotaxis leucocitaria. 

Incluso algunas cepas poseen receptores para el Fe de las igG, con lo que las 

células fagociticas no pueden unirse a los antigenos a través de opsoninas. 

También la formación intrafagocitica de catalasa y superoxido dismutasa pueden 

impedir los mecanismos de destrucción celulares dependientes del agua 

oxigenada y del superóxido. 144 

Factores inmunosupresores. 

Los sonicados de algunas cepas han mostrado una acción supresora de la 

reactividad de linfocitos humanos a mitógenos y antlgenos, lo que parece estar 

relacionado con una activación de .las células supresoras T. Un incremento de las 

mismas puede determinar un déficit en la respuesta inmunitaria humoral bucal al 

ejercerse dicho efecto supresor sobre los linfocitos B .. 145 

Activación políclonal de linfocitos B. 

Comprende por una parte, el incremento en la elaboración de citocinas, lo que 

puede tener un efecto benéfico o perjudicial, para el hospedador, y por otra una 

producción de anticuerpos, con determinantes no relacionados con el agente 

etiológico desencadenante, con formación de inmunocomplejos no específicos. 146 

Factores inhlbidores de fibroblastos, células endoteliales y epiteliales. 

144 lbid. 
l-1!1 lhid. 
146 Jbid. 
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Estudios in vitre muestran cómo esta bacteria puede inhibir la síntesis de ADN, 

ARN y protelnas en cultivos con fibroblastos y células endoteliales. La inhibición 

fibroblástica puede inteñerir en la formación de colágeno y, como consecuencia, 

tras la agresión bacteriana, el restablecimiento tisular se vería disminuido. Por otra 

parte, en presencia de estos microorganismos las células epiteliales disminuyen 

su proliferación y capacidad de adhesión al material plástico inerte de los cultivos 

celulares. 147 

Endotoxlna. 

Su acción es de mayor potencia y determina todos los efectos biológicos. 

Caracterlsticos. 148 

Capacidad invasiva. 

Aunque diversas experiencias muestran esta posibilidad, al iguat·que para 

todos los microorganismos periodontopatógenos, este carácter. es controvertido. 

En este sentido, se ha descrito una epitelio-toxina que favorece la penetración 

celular. Esto unido a la producción de colagenasa por esta bacteria· permitirla su 

progresión bacteriana tisular. este hecho se vería además refórzado, ya que 

induce la liberación de procolagenasa por neutrófilos, macrófagos y fibroblastos. 149 

Alta resistencia a la lisis por el complemento. 

Esta caracterlstica determina una dificultad para la destrucción bacteriana 

mediada por este compuesto sérico.'.150 

Infección bácteriofágÍÍ:a ... 

Un aumento en la producc.ión de factores de ·virulencia de esta bacteria se ha 

141 lbid. 
1411 lbid. 
1
"'" lbid. 

ISU Ihid. 
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relacionado con Ja infección por bacteriófagos. La base molecular de este 

fenómeno no está totalmente dilucidada. 151 

Los estudios sobre el tratamiento .de .lá · period'ontitis juvenil han demostrado 

que para erradicar a A. actino°roycei~inc~-¡,.,¡r¡,m~ide sitios subgingivales se 

necesitan antimicrobianos sistémicos, debido ~ que el . tratamiento periodontal 

convencional no es eficaz. En este tipo de infecciones se deben efectuar estudios 

microbiológicos para establecer el tratamiento adecuado, y coordinar las visitas de 

control. 152 

E. ENFERMEDAD PERIODONTAL 

El término enfermedades periodontales hace referencia a una serie de 

procesos patológicos que afectan a las estructuras del.periodonto. En un principio 

pueden ordenarse en dos grandes grupos: los procesos· q~~ afectan a la encia 

(gingivitis), y los que se extienden al resto de las' es!Íúciür.is del periodonto 

(periodontitis). 153 

1. Gingivitis 

La gingivitis es una inflamación que afeé:t~.afóslejidos blandos que rodean al 
•. -- ·s·:.--~:,:::_;, 

diente, fundamentalmente Ja encia. 154 · ·e:::,:,.;,;;·,.· \: :'i,f:'/ 
Las manifestáciones ,cllnicas de ,la >gifÍgÍvitis\'se '.componen de edema, 

sangrado. ablandamiento de los tejidos i'co1Ci;á'gi6n°;o]'ade 'ia'e~cla; puede estar 

presente una bolsa de 4 a 5 mm, co~o;r~;u1t1id~ '~~· ¡~:ret~a~ción del tejido en 

dirección de la corona. El epitelio sigue un.ido a una 5'upeirficie del diente y no hay 

1'11 JbiJ. 
1 ~:! Ncgroni Marta. Op. cit.. p. 264. 
in Lichana J. Op. cit .. p. 466. 
l'l-1 lhid. 
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pérdida de ligamento periodontal ni de hueso alveolar. La gingivitis puede persistir 

durante un periodo prolongado de tiempo sin progresión significativa. o puede ser 

la precursora de la periodontitis. La gingivitis está. caracterizada por una gran 

cantidad de leucocitos-polimorfonucleares _que migran a través de la bolsa y el 

epitelio en respuesta a los microorganismos de la placa:. con una pérdida de dos 

terceras partes del colágeno gingival. 155 

2. Periodontitis 

El término periodontitis se utiliza para definir la inflamación _de los tejidos de 

soporte del diente, usualmente un cambio .. progre_sivamente destructivo, con 

pérdida de hueso y ligamento periodontal por extensión de la inflamación desde la 

encla. 156 

La periodontitis se caracteriza por la presencia de los siguientes signos: 

a) Inflamación gingival. 

b) Formación de bolsas periodontales que pueden dar_ lugarª· retracción gingival. 

c) Pérdida del hueso alveolar de soporte que aparece episódicamente 'con fases 

de destrucción activa o fases de inactividad. 

d) Hay otros elementos que son variables como la movilidad .. dentaria y la 

supuración. 157 

I!>~ García R. José 1\ngcl. Microhiologin Médica. Mosby. Esp31la 1996.p. -ios 
1 si. Lidmrrn J. Op. cit .. p. 466 
1 ~-:- García R. Or.cil.. p. 408. 
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Clasificación de las enfermedades gingivoperiodontales 

Gingivitis 
1. Marginal crónica o asociada con placa 
2. Marginal crónica agravada por hormonas: pubertad, 

embarazo, anticonceptivos orales 
3. Ulceronecrotizante 
4. Gin91voestomatltis herpética 
5. Descamativa 
6. Gingivitis asociada con enfermedades sistémicas 
7. Agrandamientos gingivales inducidos por medicamentos 
8. Gingivitis asociada con la infección por HIV 

Perlodontltis 
l. Periodont1tis del adullo 
2. Penodontit1s de comienzo temprano 
3 Periodontitis rápidamente progresiva 
4. Periodontitis juvenil 

a) localizada 
b) generalizada 

5. Perrodont1tts prepuberal 
a) localizada 
b) generalizada 

6 Períodontitis ulceronecrot1zante 
7. Perrodont1t1s asociada con enfermedades sistémicas 

a) Def1c1enc1a en la adhesión de leucocitos 
b) Asociada con diabetes mellitus tipo 1 insulinodependiente 
c) Síndrome de Down 
d) Hlpofosfatas1a 
e) Neutropenia 
O Sindrome de Papillon-Lcfóvre 
g) Hishoc1tos1s 
h) Leucemia 

8 Pcnodontrt1s asociada con la 1nfecc1ón por HIV 
~9~-~P~e~ri~od~o~n~t~it~1s"-'-'re~f~ra~c~t~a~na,,_~~~~~~~~~~~~~~~~~-,~ 

La periodontitis prepuberal es una patología que se desarrolla durante o 

inmediatamenle después de la erupción de la dentición descidua primaría, es 

asociado a un complejo hereditario patológico involucrado en deficiencias 

inmunológicas como el síndrome de Papíllon- Lefévre. 159
• 

1 ~M Ncgroni Martn. Op. cit .. p. :?64 
U'J D'Angclo ~l. et al Trcatmcni Q[orcpuh~criodonfuis. A ca~uw.ort and discU~!>ion, J Clin 
Pcriodontol. l 992 :\lar; 19(3)::? 14. 
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La etiopatogénesis de la periodontitis prepuberal se cree que incluye en ambos 

casos factores irritantes y factores intrínsecos, en pacientes jóvenes hay 

incremento en gérmenes anaerobios, grarnnegativos y presencia de 

microorganismos periodontopatogenos tales como: Bacteroides gingivalis, 

Capnocytophaga, Fusobacterium nuc/eatum, Eikeme//a corrodens. A 

actinomycetemcomitans y espiroquetas. 160 

Es frecuente encontrar la inmunodeficiencia en estos pacientes. Alteración en 

la Quirniotaxis y la función fagocitica de los neutrófilos granulocitos y decremento 

linfocitico a la respuesta de estimulación PHA. Esto sugiere que la periodontitis 

puede estar ligada a la disqueratosis de la unión epitelial, con reducción en la 

eficacia de la barrera epitelial. 161 

El manejo terapéutico de la periodontitis prepuberal es diverso. El tratamiento 

tradicional mecánico asociado con la administración de drogas no siempre prevé 

la temprana perdida de los dientes deciduos ni la de los permanentes. En años 

recientes, han sido propuestas diversas terapéuticas. Esto involucra la eliminación 

de los microorganismos periodontales patógenos y la extracción de los dientes 

primarios meses antes de que aparezcan los dientes permanentes, hay que 

administrar un tratamientos antibiótico para evitar cualquier involucramiento en el 

proceso periodontopátiogeno de los dientes permanentes. 162 

Corno A actinomycetemcomitans se ha encontrado colonizando a pacientes 

con periodontitis juvenil, periodontitis generalizada, asi corno en lesiones 

periodontales destructivas asociadas con el SPL corno resultado de estos 

'"° lhid. 
J(,! ll'iid. 
lfo~ lliid. 
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hallazgos A actinomycetemcomitans. se ha implicado en la eliologia de las 

enfermedades periodontales de ataque ll"mprano. 1•6~ 

Ayala y col s. En 1995. mencionaron · 9ue el :.A.~ ac/inomycetemcomitans y su 
'0-.'."'~-

leucotoxina pueden tenerull.factor de virulencia importante en la patogénesis de 

la enfermedad ~~ri;Jd;;~tal·~~o;;Í~da·~~-~-~eri6~1~n;iti~ ju~enil localizada. 164 .., 

F. DIAGNÓSTICÓ Dl~E~~NCIAL .. · 

Todo desorden de hiperqueiaío~f~ -p~lrnokla~tar difuso debe excluirse. 
•"' '/.··- .. , ... ' -.-, ... 

.. ~;3··~~:'-·_.";'.: 

a) Enfermedad del maf.de •. MeÍeda: e~.una queratodermia familiar .endémica. 

En esta afección no existen anornaliá~ dent.irl~s. y io~· IÍaÍl~zgos c~tárieos suelen 

estar presentes en el nacinlient~~:. 1·6~'.--:166 ···. 

b) Sindrome de Haim-Munk:-e{u~
0

sl_ndrome raro que se presenta ~n familias 

judlas consangulneas. Presentan hiperqueratosis palmoplantar, destrucción 

periodontal progresiva, recurrentes infecciones supeñiciales por piogenos. 

aracnodactilia y una deformidad peculiar. en los dedos consistiendo en falanges 

puntiagudas y delgadas, en contraste con el SPL, las manifestaciones 

supeñiciales son más severas y extensas y se presentan a mayor edad. 167 

1
"

1 Stabholz1\. t\rt. cit. p. 653. 
IM lbid. p. 655. 
IM• Diccionario Mosby. f\.lcdicina. cnfcrmcriu y cicncjas e.Je la salud. lfnrcourt. J\ladrid Esparla. Quinta edición 
1998.p.-JOI. 
U>l> Godman H.ichora . Op. cit .. p. 39:?. 
'"

7 Gorlin Rohcrt. Op. Cit .. p. 85.t. 
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C) Acrodinia: es una enfermedad de lactantes y niños pequeños. Que se 

caracteriza por perdida prematura de dientes caducos y permanentes, el aumento 

de la sensibilidad de planta y palmas, con sensación de hormigueo y dolores 

reumetoideos en manos y pies y una erupción eritemetosa seguida de exfoliación 

y pigmentación parda en la zona distal de las extremidades, coloración escarlata 

de las mejillas y nariz, sudoración profusa, trastornos digestivos, fotofobia, 

periodos de decaimiento y apatia, así como retraso del desarmllo. 168
• 

169
• 

17º 

d) Histiocitosis X: Término genérico en que se engloban el granuloma 

eosinófilo, la enfermedad de Letterer-Siwe y la enfermedad Hand-Schüler­

Christian, para resaltar el origen común que comparten estas tres entidades y una 

caracterlstica moñológica común: una infiltración granulomatosa de hlstiocitos 

voluminosos con citoplasma eosinófilo, espumoso y pálido, y núcleos bien 

delimitados. También presentan pérdida prematura de dientes temporales y 

permanentes. 171
• 

172 

e) Hipofosfatasia. Trastornó metabólico genético por deficiencia de fosfatasa 

alcalina sérica y ósea que conduce a hipercalcemia, etanolaminafosfatemia y 

etranolemia fosfaturia. Las manifestaciones clinicas consisten en defectos 

esqueléticos graves que recuerdan al raquitismo resistente a la vitamina D, 

estreñimiento, calcinosis renal, falta de crecimiento y desarrollo, trastornos del 

movimiento, y alteraciones óseas raquíticas (arqueamiento). Existen tres tipos 

clinicos basados en la edad de comienzo y la gravedad de los slntomas. Dos son 

autosómicos recesivos; de la lactancia, la forma más grave, letal en más del 50% 

de los casos; infantil. cuyo primer sintoma suele ser la pérdida espontánea de los 

ir.M D1~cionarin t\.lu~by. Op. ci1.. p.:?::!. 
wi Dkcionario TCrminnlogico de ciencia .. médica ... :\la .. son, Espaila. Trcccn\'a edición. 1992. p. 1319. 
• w Gorlin Robcrt. Op. Cit.. p. 854. 
171 Dorland. J)iccionario cm:icl~médi~9_jl1J~!fi1º9_dc n1~dicirm. lntcrnmcricana Mc-Graw-1 lill. España. 
VigCsima octa\'a edición 1997. p. 'JS 1. 
17

.? Gorlin Robcrt. Op. Cit.. p. 854 
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dientes deciduos; y del adulto, la forma más leve, que se hereda con carácter 

autosómico dominante. 173 

f) Leucemia: enfermedad maligna progresiva de los órganos formadores de 

sangre, que se caracteriza por la proliferación y desarrollo deteriorado de 

leucocitos y sus precursores en la sangre y la médula ósea. La leucemia se 

clasifica clinicamente, según el grado de diferenciación celular , en aguda o 

crónica y según el tipio de célula predominante que interviene, en mieloide o 

linfoide. Leucemia cutánea: es una afección de la piel, con infiltración de la piel por 

leucocitos malignos; tiene lugar con lesiones especificas o inespeclficas, o bien 

coexistiendo ambas. También existe perdida prematura de los dientes deciduos y 

permanentes. 174
· 

175 

g) Neutropenia congénita: trastorno que se produce en lactantes y se 

caracteriza por la ausencia de neutrófilos en la sangre periférica, perdida 

prematura de los dientes deciduos y permanentes. 176
• 

177 

h) Neutropenia ciclica: proceso .crónico de tr,a11smisión autosómica dominante, 

caracterizada por neutropenias _que apare_cem a int_ervalos regulares (20-22 dlas). 

hipertermia, estomatitis e infecciones .. varias; . perdidCI prematura de los dientes 

deciduos y permanentes. 178
• 

179 

·. :~ -'.:<:_::·..-,_.<<.. '. 
i) Acatalasia: enfermedad rara autosó~ica rede~iva causada por ausencia 

Suiza congénita de catalasas y que s~: ~bsenJél ~rincipalmente en Japón y. Suele 

ser asintomático, pero el 50 % aproximadamente de los casos japoneses se 

171 IJorlamJ. Op. cit.. p.95:?. 
l?.1 Jbid. p. I074·l075. 
Pi Gorlin Rohcrt. Op. C"i1.. p. 854. 
111. Jhid. 
171 Dorland .. Op. cit.. p. 1320. 
17 ~ Diccionario l\tnsb)·. Op. cil.. p. 854. 
l7'1 Gorlin Robcrt. Op. Cit .. p. 854. 
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caracteriza por un slndrorne de ulceraciones bucales, perdida prematura de los 

dientes deciduos y perrnanen.tes y gangrena. 18º· 181 

j) Psoriasis: dermatosis crónica, escamosa,. frecuente, que se caracteriza por 

exacerbaciones y remisiones y tiene un patrón hereditario poligénico. Los 

hallazgos histológicos más distintivos de la psoriasis bien desarrollada son los 

rnicroabscesos de Munro y las pústulas espongiforrnes. se caracteriza 

clínicamente por la presencia de manchas redondas, circunscritas, eriternatosas, 

secas y escamosas, de tamaños diferentes, cubiertas por escarnas blanco­

grisáceas o blanco-argénticas, umbilicadas y laminares, que tienen predilección 

por las superficies de extensión, uñas, cuero cabelludo, genitales y región 

lurnbosacra. el aclaramiento central y la coalescencia de las lesiones producen 

una variedad de configuraciones clínicas, entre otras, disposiciones anulares o 

circinadas, discoides o numulares, figurativas o espirales. 182 

k) Slndrorne de Chediak Higashi: slndrorne autosórnico recesivo mortal 

asociado a albinismo oculocutáneo, inclusiones leucocitarias masivas (lisosornas 

gigantes). infiltración histiocitica de múltiples órganos corporales, desarrollo de 

pancitopenia, hepatoesplenornegalia, infecciones bacterianas recurrentes o 

persistentes y una posible predisposición al desarrollo de linfoma maligno. perdida 

prematura de los dientes deciduos y permanentes. 183· 
184 

1). Periodontitis juvenil. Es una enfermedad de progresión rápida. con una 

incidencia de 0, 1-0.5%, es más frecuente entre personas de raza negra y se 

trasmite con un defecto autosómico recesivo. La enfermedad se ·inicia en la 

IKll Jbid. 
1111 Dorl:md .. Op. cit .. p. 1 ::!. 
1 
": Dorland .. Op. cit.. p. 1 589. 

un lbid. p. 1754. 
tK-t Gorlin Robcrt. Op. Cit .. p. 854. 
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pubertad, y la perdida de la inserción es lo más significativo, a los 5-6 años se 

puede perder el 50 % de la inserción. 185 

G. DIAGNÓSTICO ESPECIFICO 

":·: ., .. , '' 

El diagnó;ti'5b ;; ~~Xii'i~ic6: Se_ realiza por. la presencia de sintomas 

concomit~níes.<~6~:·t~isl~.s~¡~g1(m signo .patognomónica que nos permita el 

diagnóstico d~ftriiÍi~~~~~~·'é{· · ' . 

H. PRUEBAS ÓEi LABORA TORIO . 
. '.>·\ ;·, -,·_,, ·,' .::·~·:(::· •· ,;·,_~.: •.. ,;~ ; ·: , -

._,.~::.·: 

Se han-.- inrgiril~ctd;iv~ri6s :cÍ~réC:tos inmunoÍógicos. Éstos han incluido la 

reactividad dañada invilro •.de .las célúlas miÍoge.nas T y B, defectos quimiotáxicos 

y reducida destrúcéió~fnirace.lula·~ deS. élureus y c. albicans. 188 

111
" Elia \tcrlc. 1\rt. cit. p. 1. 

111
'• GooJman Richnra. Op. Cir.. p. 39.:?. 

no- De \'rcc. Art. cit. p. J54. 
11111 Gorlin Kobcrt. Op. Cit .. p. 85..J. 
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A B 189 

Figura 8 

El d1agnost1co es lund<Jrnenlalmente clirnco Las radiografías nos permiten v1suahzar importante pérdida ósea 
de la mandibula con formación de bolsas periodontales en posición vertical la cual revela dientes"flotantes· 190 

La biopsia tomada de Ja enclade los pacientes con SPL muestra inflamación 

crónica del tejido gingival, con infiltrado de células gigantes, destrucción de las 

capas epiteliales y degeneración de las fibras periodontales. 191 

La biopsia en dientes libres·de. caries/demü~sii~ ~g~e~~ción linfocitaria en 

tejido pulpar y sin de~trucció~ de•; od?ntobla~io'~. ie~b~brción del cemento 

principalmente en la parte ~edi~· y aJic~I de '1'~·r~iz;: 1?2.: ; •·· 
·'~:_:, .. --;-<::...;· - ;_,~ -,~· ,.,. ··c. . , •. r·:·:,·.· 

:-~.·- ·, ·;· ,,-\>-> :.:-.·:~;:»J<-:: ._·::;;<;-~: -

La biopsia de piel inue:;tra'¡)ar~qúeratosis;·acan.tosis' e. infiltrado inflamatorio 

liquenoide. 193 

··.; ":·º,: '>~ ~'?: 
~e,; ' 

El estudio .h.istopatológica· en la periodontitis del SPL muestra severa 

infiltración inflamatoria de tejido conectivo subepitelial dejando sólo unas fibras de 

colágeno, la densa infiltración consiste principalmente en células del plasma que 

1
"'

1 www.infocompu.com/adolfo_ar1hur/pupillon.hlm • 6k 
1
'"

1 J la1tab FN. Art. ci1. p. 413. 
1""1 ll!!stiLcisal i!'>ciii.cM!:.r!nrglcr hus2.nsp~llil_~nf=•20till 
IQ;? lbid. 
l<J] Jbid. 
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dominan la encla en áreas del cemento. La microscopia electrónica también ha 

revelado alteraciones degenerativas de células.del plasma. 194 

En un estudio inmunohistopatológico .re.alizado por Kleinfelder y col. 1994 en 

una niña de 11 años encentro también infiltración de células de plasma e 

inmunoglobulinas. Estas secciones también mostraron grandes acumulación de 

células T, considerando que sólo pequeños focos de células 8 y ocasionalmente 

PMNs podrían descubrirse. En un estudio de adultos jóvenes que padecen 

periodontitis asociada a A actinomycetemcomitans se ha encontrado un modelo 

similar de difusión de células inmunocompetentes. Asi los tejidos periodontales 

inflamados del paciente con SPL, presentaban las caracterfstic,as histopatológicas 

típicas de periodontitis progresiva asociada con A. actinomycetemcomitans. La 

abundancia a menudo descrita de células del plasma refleja la naturaleza crónica 

de la periodontitis asociada al SPL. 195 

l. PRONÓSTICO 

Los pacientes tienen un promedio de vida normal. 196 

Aún n.o se demuestra ningún tratamiento eficaz para este sfndrome. El 

pronóstico para los dientes es malo. 197 

1
'
1
"'Klcinfcl<lcr J\\'. et al. hli~rn..hl9.!QSical unruum.unohlli_tulruti~~LHn.dJng~l!tM.PJ.ili~ll!.JYith Pap.iJl.QnL_~JCyr:c 

!>)"ll<lromc. 1996 ~o\.': 23(11):103.:!. 
1 '1 ~ lbid. 
l'lf> Godnmn H.ichom . Op. ci1 .. p. 392. 
1
"'

1 Rcgc1:i, Joscph A. l'nlologia hucgl. México, lntcramcricann McGraw·l lil,1995. 
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J. TRATAMIENTO 

La mayoría de las enfermedades periodontales inflamatorias pueden ser 

controladas satisfactoriamente, pero aígunos tipos particulares de estas 

enfermedades no responden bien al tratamiento, entre estas se encuentra el 
SPL.19e 

Varias formas de tratar la condición periodontal asociada con SPL han sido 

publicadas, éstos incluyen técnicas de higiene bucal, uso de enjuagues bucales, 

frecuentes desbridamientos, administración de múítiples antibióticos, cirugía 

periodontal, extracción de los dientes con poco o nulo soporte óseo. Como el 

síndrome es raro el seguimiento del paciente es difícil de realizar, por. lo cual 

existe poca literatura a largo plazo del tratamiento periodontaí exitoso. 1 ~9 

Es conocido que el tratamiento convencional para la.·. periodontitis, · eri fa 

mayoría de los casos no es efectivo para controlar a largo plazo 1a'perlodonÍopatía 

en el SPL. y se cree que la perdida de los dientes en este'siridrome es.inevitable. 

Mientras que el tratamiento con antibióticos, el con'iro'lde pr~6a y'ías terapias no 

quirúrgicas profesionales a menudo solo retardan el da~~ pe~ioCioni'aL 2ºº· 201 

Algunos estudios reportan que el realizar prematuramente .las extracciones de 

los dientes deciduos propicia la eliminación de A. actinomycetemcomitans, lo que 

permite que al erupcionar la dentición permanente ·pre.sente mejores condiciones 

periodontales, lo que parece tener influencia positiva en el resultado del 

tratamiento. Aunque otros autores proponen un periodo de edentulismo entre el 

periodonto enfermo de la dentición mixta y la erupción de los dientes restantes 

*''11 De \'rt.:"c. Art. Cit. p. ~5-L 
1
'"' \\"h:hc en. Art. cit. p. 8.:?-t 

:uo Rudigcr S, et al Comhjncd systcmic and local antimicrohial lhcruny ofncriod_prual discasc in Papillon· 
LcfoHc syndromc. 1\ rcnort oi.±_~1?!!'.& J Clin Pcriodonlol. 1999 Dcc;26(1:!): p. 847. 
:ui De Vrcc. 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 periodontal del SPL. Seguramente 

la erradicación de los numerosos nicho~ de.bacterias de la boca meses antes de 

la erupción de los dientes permanentes, re.dllce'.1~. rejnfec~ión. 202 

En un caso reportado por otro autor, ·~~, p~r!odo de edentulismo entre los 

dientes deciduos y la erupción de los prime.ros moláres permanentes no previno el 

desarrollo subsecuente de la enfermed~d, ~~riodo~t~i; en este caso ningún 

tratamiento antimicrobial siguió a las extracciones·,· y· esto probablemente puede 

explicar el fracaso del tratamiento. 203 

Los implantes de titanio se han vuelto 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 (Mengel 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). 20• 

Ullbro C. Crossner y col. 2000. realizaron un tratamiento de implantes 

óseointegrados en una paciente con SPL, al cual le dio un seguimiento de 4.5 

años. La paciente perdió sus últimos dientes restantes en 1987 y aunque habia 

perdido cantidades considerables de hueso alveolar, ella pudo portar prótesis 

totales en maxila y mandlbula. Después de la colocación de los implantes, las 

radiografías revelaron una apariencia normal del tejido óseo que rodeaba a los 

implantes y ninguna pérdida de hueso se pudo detectar. En el análisis 

w~ lbid. 
:oi lbid. 
w.i U libro C. Art. cit. p. 'lS l. 
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microbiológico no se encontró la presencia de A. actinomycelemcomilans, P. 

gingivalis ni C. rectus. 2º5 

Por lo que cuando los esfuerzos para conservar las piezas dentarias con la 

extracción de los dientes falla se puede pensar en una rehabilitación futura con 

implantes. Pero estos pueden estar contraindicados en individuos en crecimiento 

porque se pueden anquilosar (Osterle y col. 1993) produciendo una infraposición 

de los implantes (Odman y col. 1991). Sin embargo la aposición de hueso alveolar 

y la altura alveolar se completa durante la adolescencia (Behrendts 1985). La 

infraposición de los implantes en pacientes con SPL es de poca importancia, 

comparada con la cantidad de hueso salvado con Ja instalación temprana de los 

implantes. 206 

Colin B. Wiebe y cols, en el 2001 publicaron el caso de un varón Indo­

canadiense de 3 años que en 1986 acudió para.el tratamiento periodontal y sé 

diagnóstico con SPL. La terapia inicial consistió en desbridamiento cada tres 

semanas. enjuagues bucales con clorhexidin.a al 0.12%, dos terapias de 

metronidazol, e indicaciones de higiene bucal á sus padres: Después de 10 meses 

de tratamiento. aparentemente tuvo pequeños beneficios, .. la destrucción 

periodontal continuo y los incisivos centrales inferiores .deciduos se exfoliaron a 

los cuatro años. Todos los dientes deciduos restantes fueron extraidos y se 

colocaron prótesis totales en lo que erupcionaban los dientes permanentes 

(periodo de edentulismo.) Se encontró un número débil (0.2% del signo total) para 

Prophyromonas gingivalis y un número bastante grande (5%) para Bacteroides 

forsythus. 207 

ws lbid. p. 95:?. 
W(o lbid. p. 95). 
:o7 \\"iebc CB. t\rt. cit. p 82-l·M2S. 
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Fue establecido un periodo de mantenimiento cada tres meses, pero a la edad de 

10 a 13 años el presento niveles ·pobres de higiene bucal. Ningún tratamiento 

extenso de antibióticos fue administrado durante el periodo de erupción de los 

dientes permanentes, el paciente nunca ha recibido tratamiento con Etretinate u 

otra terapia con retinoles para mejorar su condición periodontal o dermatológica. 

El paciente a los 17 años fue valorado y todos sus dientes permanentes estaban 

presentes con la excepción 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 excepción de la cara distal de los 

segundos molares inferiores en los cuales se encontraba presente el opérculo. 

Parece que la extracción de los dientes deciduos, seguido de un periodo de 

edentulismo, fue eficaz en el paciente, ya que no se produjo perdida de la 

inserción de los dientes permanentes. El grado de hiperqueratosis también ha 

disminuido con la edad y es posible que algún otro factor pudiese influir en la 

disminución de la perdida de la adherencia. Considerando que en este sindrome 

es difícil controlar la progresión de la periodontitis parece justificable la extracción 

de todos los dientes deciduos antes de que cualquier diente permanente haga 

erupción. Aunque el tratamiento parece extremoso 

infructuosas y se pierden los dientes. 2º8 

otras alternativas son 

Baer y McDonald recomendaron el tratamiento de la enfermedad periodontal 

asociada con el sindrome de Papillon-Lefévre, con la extracción de todos los 

dientes deciduos a los 3 años de edad, seguido por un periodo de edentulismo y 

con la inserción de prótesis totales tres meses después de la extracción. En el 

momento de la inserción de las prótesis se administra Tetraciclina, y cuando los 

dientes permanentes hacen erupción. 209 

~011 lbid. p. 825. 
W'' lbid. 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 años. En este caso los desbridamientos convencionales y 

terapia con tetraciclina y eritromicina fueron infructuosos para la reducción de la 

inflamación o movilidad dental. Como la paciente tenia 9 años, todos los dientes 

primarios estaban exfoliados y 14 dientes permanentes (incisivos, primeros 

molares permanentes) habían hecho erupción. Estos dientes fueron extraldos 

para crear un periodo de edentulismo. Una prótesis parcial fue colocadá,. aunque 

el paciente continuo teniendo higiene bucal pobre y gingivitis .9é~erali~ada, ella no 

había perdido más dientes a la edad de 24 años, los·.16 dientes ·permanentes 

restantes pareclan tener radiográficamente un nivel de hues;;·:r1oirii~1 y solo tres 

sitios sondeados eran de Smm, en todos los otros el rango.era de· 2 a 4 mm y su 

nivel de inserción era estable. 21º 
La extracción de todos los dientes se ha encontrado ser eficaz para la 

erradicación de A actinomycetemcomitans de la cavidad bucal erradicando asi la 

enfermedad periodontal. Sin embargo este tipo de tratamiento es muy traumático 

en un niño, produciéndole posiblemente ansiedad. 211 

Rüdiger et. al. Reporto que detuvo la progresión de la enfermedad 

periodontal en la dentición permanente, sin un periodo de edentulismo. Estos 

pacientes perdieron varios dientes permanentes, pero los dientes permanentes 

que hicieron erupción después se han mantenido con niveles de inserción estables 

durante tres años con una terapia de mantenimiento periodontal cada 2 a 3 

meses, instrucción de higiene bucal, irrigación de clorhexidina al 0.06% y uso a 

corto plazo de metrodnidazol y amoxicilina con ácido clavulanico, también se 

insertaron prótesis totales. 212 

2111 lhid. 
211 Rudigcr S. Art. cil. p. 847. 
:iz Wiebc Cll. Art. cit. p. 827. 
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De Vree H. Steenackers y cols. publicaron el seguimiento durante quince años de 

dos hermanos con SPL. Los cuales acudieron en julio de 1982 (una niña de 7.5 

años y su hermanita de 6 años) y fueron diagnosticadas con periodontitis e 

hiperqueratosis bilateral en palmas y plantas en ambas niñas. Instrucciones de 

higiene bucal, enjuagues de clorhexidina y I~. profilaxia periodontal no tuvieron 

influencia en los aspectos clínicos de. la ~nfermed~d. La periodontitis rápidamente 

progresiva comenzó aproximadamente al .mi'slTlo tiempo en ambas niñas. 213 

El examen bucal y dental reve.lo en ambas hermanas inflamación gingival 

aguda con señales de necrosis;:. la mucosa bucal era normal en color y 

consistencia. Los tejidos gingiváles estaban hinchados y presentaban 

proliferación de granulocitos rojos obscuros, se observo hipermovilidad en varios 

dientes deciduos y el sondeo en varios sitios era de 7mm. Se hallo exudado 

purulento haciendo una ligera presión en las bolsas periodontales y en los 

abscesos periodontales. La cantidad de placa supragingival era pobre. aunque 

subgingivalmente los depósitos de placa eran abundantes. La flora cultivada de 

estas muestras contenían números altos de bacteroides Eikenella corrodens y 

Capnocytophaga. 214 

El examen radiográfico reveló pérdida severa de hueso severa alrededor de 

todos los órganos dentarios deciduos. El tratamiento inicial estaba dirigido en 

alterar la flora bucal, por medio de extracciones, terapia mecánica local y 

antibióticos. Para permitir hacer erupción a los dientes en un ambiente bucal con 

un mínimo de inflamación y placa dentobacteriana. Por consiguiente, después de 

la examinación inicial y del diagnóstico, todos los dientes deciduos se extrajeron. 

Se administro Metronidazol 250 mg. (4 por dia) durante 5 dias. Las bolsas 

periodontales se irrigaron subgingivalmente con 0.2 % de solución de clorhexidina. 

::i 1 De \'rcc. Art. cit. p. 355. 
::i.1 lhid. 
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Entonces, las dos niñas 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 higiene bucal. 215 

Tratamiento a largo plazo 

Caso A: los procedimientos profilácticos intensivos solo detuvieron 

temporalmente la progresión de la enfermedad. Durante el primer periodo el 

tratamiento mecánico fue acompañado por terapia con metronidazol por cinco 

periodos de cinco dfas principalmente durante los periodos de exacerbación. En 

marzo del 86 varios dientes fueron extrafdos bajo anestesia general. De nuevo el 

metronidazol se dio inmediatamente después del procedimiento, se hicieron 

dentaduras para remplazar los dientes extrafdos. 216 

En 1986 los cultivos anaerobios revelaron niveles altos de A. 

actinomycetemcomitans en los sitios enfermos, por consiguiente se administro 

Doxiciclina (150 mg. El primer dfa y 75 mg. durante seis dfas); durante las 

exacerbaciones, la pérdida de la adherencia continuaba. Puesto que A 

actinomycetemcomitans no podía eliminarse completamente. 217 

En 1992 una terapia combinada de amoxicilina y metronidazol .(375 mg./250 

mg. tres por dla durante una semana) fue exitosa para: ·erradicar A 

Actinomycetemcomitans. En 1995 solo . Fus~iJ'act~~i~~· nuc/eatum podria 

cultivarse. 218 

,!I\ lbiJ . 
.!lh lbid. 
.:!l 7 lbid. p. 356 . 
.;!IK JbiJ, 

.·. 
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Dermatológicamente la terapia de Etretinate se instaló en marzo de 1990 pero 

acabo dentro del mismo año debido a sus efectos secundarios. Esto pareció no 

tener cambios significativos en la progresión de la enfermedad. 219 

Caso B: en el hermano más joven el mismo tratamiento se realizó. La 

exfoliación espontánea de los incisivos mandibulares ocurrió en 1985,. En 1986 

todos los dientes comprometidos periodontalmente se extrajeron bajo anestesia 

general para disminuir la flora patógena. El metronidazol acompañaba el 

tratamiento mecánico durante las exacerbaciones (250 mg. cuatro por dla durante 

cinco dias) de 1982 hasta 1986. 220 

En 1986 mostró porciones elevadas de A Aclinomycetemcomitans que solo 

se reducían temporalmente con Doxiciclina (150 mg: el primer dia y 750 mg. hasta 

el séptimo dia). después se le dio el tratamiento cbrrib<·a1 hermano mayor con 

amoxicilina y metronidazol combinado (375 mg.125Cl~g.·ires pÓr. dia durante una 

semana.) Dos años después de las úlÍimas if~ré!'b'ia~ ::antimicrobianas, A 
;· - ·.·.'-« "·.>' ... _ .... ·· ...... 

Actinomycetemcomitans todavla estaba prese_nte y_•se,::encontro ser resistente al 

metronidazol. 221 

A pesar del cuidado de mantenimiento dos veces por-semana y el tratamiento - . . . . . 

periodontal conservador, todos los dientes perma.nentes ·maxilares tuvieron que 
~ ·'.- - . :- .:--;. - ' : 

ser extra idos. Solo se conservaron dos caninos. y dos· premolares mandibulares. 
222 

:l•i Jhid. ,., . .l.58. 
::?:u lbid. 
:!::?I JbiJ. 
°"lbid 
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Aún después de su pubertad la afección periodontal severa y rápida continuaba, 

debido a que no fuimos capaces de eliminar A. actinomycetemcomitans. 223 

El tratamiento periodontal intenso combinado con antibióticos y terapia 

antiséptica no pudo prevenir la perdida completa de.los dientes en el caso B. En el 

caso A, el tratamiento resulta más eficaz con una situación relativamente estable y 

conservando varios dientes permanentes. El tratamiento se dirigió a alterar la flora 

bucal por medios mecánicos convencionales y terapia antibiótica. Ningún esfuerzo 

fue hecho para crear un periodo de edentulismo completo entre la dentición mixta 

y la erupción de los dientes restantes. El fracaso se debió a la pasajera 

eliminación del nicho ecológico de los organismos implicados en el caso B. En el 

caso A, un número 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 análogos de vitamina A. que se ha encontrado ser 

eficaz en el tratamiento de los síntomas dermatológicos 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 ningún beneficio periodontal con la administración de etretinate. 225 

:!;!:t lbid. 
~: .. lbid. 
~.H \\'ichc CU. Art. ci1. p. 827. 
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CONCLUSIONES 

Aunque la rareza de este síndrome generalmente limita los estudios solamente a 

algunos individuos, con esta la recopilación.bibliografica, podemos concluir que el 

SPL puede ser identificado fácilmente' sr' el cllni~o tiene los conocimientos 

suficientes respecto a este, puesto que· la identificación y corroboración del 

slndrome se da principalmente por. los· sfnÍomas concomitantes más que por 

alguna prueba de laboratorio, el cllnico detie estar muy atento respecto al tiempo 

de inicio del padecimiento, a sus periodos de exacerbación, a sus manifestaciones 

bucales, dermatológicas y a los dalos patológicos que pudieran. ser recobrados de 

sus familiares consanguíneos. Debido a que en este sfndrome se presentan 

algunos signos que pueden ser atribuidos a otro padecimiento o incluso los 2 

signos caracterlsticos de este sfndrome pueden ser manejados como dos 

entidades separadas. 

Es muy importante para el . paciente que esta enfermedad pueda ser 

identificada a una edad muy temprana, y que el tratamiento comience durante los 

primeros años de.vida~ puesto que la mayorfa de éxitos en la conservación de la 

dentadura permanente se. da creando un periodo · de edentl.Ílismo entre la 

dentición _dec;idÜa y~ la permanente, con lo cual se erradica la microflora 

periodontopatogena caracterfstica del slndrome., Con lo qúe- con·secuentemente 

. -. . . -

Con los avances de hoy en dia es posible rehabilitar de una manera funcional 

al paciente, cuando con el ··tratamiento citado anteriormente no se puedan 

conservar sus dientes, por lo. cual, la rehabilitación con implantes oseointegrados 

podrfa ayudar a mejorar la calidad de vida en estos pacientes. 
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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 consangulneos, 

pero que también, se puede presentar aunque los padres no sean parientes 

consangulneos y al hacer el mapeo genético de sus antecesores en algunos de 

los casos se encentro que la consanguinidad podría venir de otros parientes, como 

podrlan ser los abuelos. En estudios genéticos recientes de estas familias se 

encentro que el SPL puede presentar mutaciones en diferentes secuencias de 

nucleótidos, la variación de la expresión fenotlpica depende de la base afectada y 

que según el grado de afectación el paciente podrla manifestar solamente por 

hiperqueratosis, o enfermedad periodontal con hiperqueratosis. En muchos de los 

casos se encuentra que más de un miembro de la misma familia se puede 

encontrar afectado por el slndrome. 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 slndrome muestra evidencias fehacientes de que como 

mencionan muchos autores es de carácter genético. Pero el porque lesiones se 

desarrollan es ciertas áreas 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 podrían conservarse. esto se corrobora con el 

hecho de que los terceros molares son ha menudo salvados. Pero no solo la edad 

es un causal clínico, sino también la afectación en la respuesta inmune. 

En un caso se encentro disminución en la quimiotaxis y en la adherencia de 

neutrófilos en un paciente pediátrico los cuales desapareció en su adultes, es 
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dificil definir que si los defectos del neutrófilo son causados por los patógenos 

periodontales y si el riesgo del paciente disminuye con la edad, 

Por último concluyo que obviamente hay un componente hereditario que 

produce que la contestación del organizador en los pacientes con SPL este 

disminuida, pero para desarrollar el componente periodontal el paciente debe 

tener una infección con bacterias periodontales especificas como el A. 

actinomycetemcomitans. Y que dentro de nuestras posibilidades debemos de 

ofrecerle al paciente la mejor atención médico-odontológica para evitarle a 

nuestro paciente problemas funcionales y psicológicos a futuro. 
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