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RESUMEN

La mayoría de formas de enfermedad periodontal inflama-
toria pueden ser controladas y tratadas con éxito, sin embargo
algunos tipos de enfermedad, como el  síndrome de Papillon-
Lefèvre (SPL), no responden bien al tratamiento. El SPL es un
desorden caracterizado por hiperqueratosis de la piel y perio-
dontitis agresiva en la infancia. La pérdida parcial o total de la
dentición representa un reto al momento de la rehabilitación
protésica. El manejo clínico de la periodontitis es problemáti-
co y se han propuesto diversos enfoques terapéuticos en el
intento de preservar la dentición permanente el mayor tiempo
posible. Los autores realizan una revisión bibliográfica del
momento actual de esta alteración, haciendo hincapié en el
diagnóstico y tratamiento de esta enfermedad poco común,
pero de gran relevancia clínica. 

PALABRAS CLAVE: Hiperqueratosis palmo-plantar. Perio-
dontitis agresiva.

ABSTRACT

Most types of periodontal diseases can be controlled and
treated successfully. Nevertheless, some types of periodontitis
do not respond well to treatment. One of these is the Papillon-
Lefèvre syndrome. Papillon-Lefèvre syndrome is character-
ized by skin hyperkeratosis and the development of an aggres-
sive and early onset periodontitis. The partial or total loss of
the dentition represents a challenge for the pediatric dentist at
the time of prosthetic rehabilitation. The clinical management
is problematic. Several therapeutic criterions have been pro-
posed, in order to maintain the permanent dentition for as long
as possible. The authors’ review the literature in search of the
actual moment of this condition, focusing on diagnose and
treatment of this uncommon disease, whose clinical relevance
is important. 

KEY WORDS: Palmar-plantar hyperkeratosis. Aggressive
and early onset periodontitis. 
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Revisión

INTRODUCCIÓN

El síndrome de Papillon-Lefèvre (SPL) es un desor-
den que aparece en la infancia, caracterizado por hiper-
queratosis de la piel y el desarrollo temprano de una
infección periodontal agresiva, causante de la pérdida
de dientes primarios y posteriormente, permanentes. La
pérdida parcial o total de la dentición representa un reto
al momento de la rehabilitación protésica, en especial
porque estas ausencias dentarias se presentan a edades
tan tempranas. El objetivo de este trabajo es presentar
las diferentes vertientes de tratamiento y valorar el
enfoque terapéutico actual de pacientes con SPL, a tra-
vés de una extensa revisión bibliográfica. 

GENERALIDADES

El SPL es un desorden autosómico recesivo; donde la
consanguinidad juega un papel importante (1), fue des-

crito por Papillon y Lefèvre en 1924, como una varia-
ción del mal de Maleda o hiperqueratosis palmo-plantar
(2). Se estima que la prevalencia del SPL es de 1-4 por
millón y que afecta a ambos sexos por igual (3). Los
niños con SPL nacen sanos, generalmente de padres
sanos (4) y no necesariamente consanguíneos (5-7); sin
embargo es frecuente el hallazgo del síndrome en her-
manos (4,5,7-11). 

ETIOPATOGENIA

A pesar de las intensas investigaciones en la última
década, la etiología y patogénesis del SPL permanece
desconocida (7). Recientemente se ha relacionado con
mutaciones y pérdida de función del gen catepsina C
(12). El SPL es genéticamente homogéneo (12) y el
locus mayor se ha rastreado al cromosoma 11q14-q21
(13). El gen catepsina C se expresa en zonas epiteliales
comúnmente afectadas en el SPL como palmas y plan-
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tas de los pies, rodillas y encía queratinizada. Asimis-
mo, este gen se halla elevado en diversas células inmu-
nológicas como leucocitos polimorfonucleares, macró-
fagos y sus precursores (13). Otros autores (10,14)
sugieren que aunque existe un obvio componente here-
ditario en el SPL que induce a defectos en el sistema del
huésped, los pacientes deben tener una infección con
bacterias potentes como el Actinobacilo actinomycetem-
comitans (A.a) para desarrollar el “componente perio-
dontal” del síndrome. De no ser así, la enfermedad se
diagnosticaría como hiperqueratosis palmo-plantar.

Los pacientes con SPL presentan una flora subgin-
gival muy compleja, que incluye patógenos reconoci-
dos de la enfermedad periodontal. A pesar de que
algunos autores (15) refieren que no existe ningún
patógeno patognomónico del SPL, la mayoría de estu-
dios microbiológicos de pacientes con SPL coinciden
en que la presencia del A.a es esencial para el desarro-
llo de la enfermedad periodontal del síndrome
(10,11,16-18). La destrucción periodontal puede
deberse a una combinación de factores, que incluyen:
defectos en el epitelio gingival y en la respuesta inmu-
ne del huésped, así como el crecimiento de diversos
patógenos periodontales (19). Por lo tanto, diversos
factores etiológicos pueden estar implicados en el SPL
y sólo un mayor número de estudios moleculares
podrán aclarar estas dudas (20). 

MANIFESTACIONES DERMATOLÓGICAS

Las lesiones cutáneas generalmente aparecen durante
el primer año de vida (21). La hiperqueratosis de la piel
es difusa, eritematosa y puede aparecer con o sin fisu-
ras. Se presenta en zonas de presión, como son plantas
de los pies, palmas de las manos, rodillas, tobillos y
codos. Otros lugares involucrados incluyen párpados,
mejillas, comisuras labiales, zona dorsal de dedos de
pies y manos, caderas, axilas y espalda (5,6,16,21). En
algunos pacientes, se ha relacionado la hiperqueratosis
del SPL con psoriasis (21). La severidad de las lesiones
varía en cada caso, inclusive en miembros de la misma
familia. Se ha observado que las lesiones atraviesan
periodos de remisión y exacerbación, pero generalmen-
te es más dolorosa y exagerada durante el invierno
(4,5,16,20,21). 

MANIFESTACIONES ORALES

Los dientes primarios erupcionan a la edad esperada
y en una secuencia normal (4). La enfermedad perio-
dontal empieza poco después de la erupción completa
de estos (21). Tomando en cuenta que la hiperqueratosis
aparece durante el primer año de vida, la destrucción
periodontal coincide con el inicio de las lesiones cutá-
neas o aparece poco después. 

Las encías se inflaman, se tornan eritematosas y san-
gran fácilmente (5). Se puede observar abundante placa
bacteriana y se forman bolsas periodontales (de 8-12
mm) que se profundizan con rapidez. Posteriormente, se
observa una pérdida de soporte óseo que se acompaña

de un olor pestilente y exudado purulento. El examen de
la lengua, mucosa oral y nódulos linfáticos es normal
(5). Algunos niños reportan dolor severo al cepillado y a
la masticación (4,5,11). 

Los dientes deciduos presentan movilidad y exfolian
espontáneamente. Hacia los 7-8 años de edad, el niño
está edéntulo y la encía presenta nuevamente su aspecto
normal (5). Se han reportado casos con exfoliación de la
dentición decidua antes de los 5 años de edad (6). Una
vez edéntulos, los pacientes no muestran signos de
infección oral (21). La erupción de los dientes perma-
nentes es temprana (4) y aparentemente normal, sin
embargo en pocos meses, el proceso de la enfermedad
se repite (5), cursando con periodos estacionarios y acti-
vos (6).

Se ha mencionado que los dientes no erupcionados
tienden a erupcionar ectópicamente (4,5) y que la fal-
ta de actividad cariogénica observada puede deberse
al poco tiempo de vida de estos dientes en boca (4).
Hacia los 13 ó 14 años, todos los dientes permanentes
han exfoliado. Un estudio reciente (21) afirma que
los signos periodontales son más severos en la denti-
ción decidua que en la permanente. Los autores
sugieren que este hecho puede haberse agravado por
el hecho de que a esta corta edad los padres no son
tan conscientes de la importancia de mantener una
buena higiene oral y de tratar los signos tempranos de
la periodontitis. 

Además de los síntomas dermatológicos y orales, los
pacientes pueden presentar disminuidas las funciones
de los neutrófilos, linfocitos o monocitos, así como una
mayor sensibilidad a las infecciones (1,8,22).

DIAGNÓSTICO

El diagnóstico se basa en la presencia de los síntomas
concomitantes mencionados, ya que no existe ningún
marcador específico para la enfermedad que permita un
diagnóstico definitivo (7). En relación a la enfermedad
periodontal, las radiografías panorámicas revelan una
pérdida ósea horizontal severa; pérdida de la lámina
dura y a veces ensanchamiento del ligamento periodon-
tal (23). Los dientes parecen estar “flotando” en los
maxilares. Generalmente no se observan reabsorciones
radiculares (4,5,20). 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

En relación a las lesiones cutáneas, el diagnóstico
diferencial deberá incluir: mal de Maleda, paquioniquia
congénita, síndrome de queratosis palmo-plantar e
hiperqueratosis de la mucosa oral; entre otros (5). En
relación a las lesiones periodontales de niños con SPL,
el diagnóstico diferencial deberá incluir: neutropenia,
neutropenia cíclica, síndrome del leucocito perezoso,
leucemia, síndrome de Chediak-Higashi, esclerodermia,
hipofosfatasia, acrodinia, síndrome de Ehlers-Danlos,
displasia fibrosa mandibular e histiocitosis X; entre
otros (14) (Figs. 1-3).
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TRATAMIENTO ODONTOLÓGICO

Debido a que estos pacientes tienen una necesidad
funcional y estética desde muy temprana edad, las con-
sideraciones del plan rehabilitador deben ceñirse tanto a

estas necesidades como al estado periodontal y a la can-
tidad de dientes disponibles. Asimismo, se deben tomar
en cuenta las etapas del crecimiento y desarrollo del
paciente ya que los tratamientos pueden ser modifica-
dos conforme a cada etapa. Las opciones protésicas
definitivas serán evaluadas una vez conseguida la esta-
bilidad periodontal. 

1. Tratamientos dentales conservadores. Se ha repor-
tado el éxito parcial de curetajes profesionales en el man-
tenimiento de la dentición permanente en pacientes con
SPL (6). Se sugiere que el masaje de las encías ante la
estimulación mecánica del cepillado dental, puede mejo-
rar la inmunidad por medio de la queratinización del teji-
do gingival y proveer el estímulo para una adecuada irri-
gación sanguínea. Asimismo, diversos estudios (4,6,14)
reportan el uso de enjuagues de clorhexidina como parte
esencial de las medidas de higiene oral. A pesar de esto,
debido a la extraordinariamente alta susceptibilidad de
estos niños a presentar infecciones, los tratamientos con-
servadores no son exitosos para preservar los dientes per-
manentes a largo plazo (5,7,23). 

2. Tratamientos dentales radicales. Desde hace más
de 15 años se mencionó la opción terapéutica radical
para niños con SPL (24) y desde entonces varios estu-
dios (21,23,25) apoyan la existencia de un periodo
edéntulo entre ambas denticiones combinado con la
prescripción antibiótica como claves para el tratamiento
de la periodontitis en el SPL. Estos estudios presentan
resultados más prometedores a largo plazo. 

Esta opción consiste en la exodoncia de todos los
dientes deciduos 6 meses antes de la erupción de los
permanentes (21) y la colocación de prótesis totales
después de las exodoncias. Las exodoncias tempranas
de los dientes deciduos se realizan para inhibir la flora
patógena oral, prevenir una mayor pérdida ósea, además
de permitir una base sólida para dentaduras (20). 

La eliminación de las bolsas periodontales a través
de la extracción de los dientes erupcionados, probable-
mente evita que los patógenos se extiendan a los surcos
gingivales de los dientes adyacentes. Asimismo, puede
que el riesgo de los pacientes a la periodontitis sea redu-
cido porque un periodo de tiempo permite el desarrollo
de una respuesta inmune a los antígenos periodontales
causantes de la pérdida ósea inicial (23). Un protocolo
de tratamiento odontológico a considerar para pacientes
con SPL debe ser el propuesto por Ullbro (21) (Tabla I). 

3. Tratamientos farmacológicos. Un estudio micro-
biológico (16) demostró que los antibióticos más efecti-
vos para el tratamiento periodontal en niños con SPL
son la amoxicilina + ácido clavulánico, ceftriaxona y
eritromicina; menos efectivos la penicilina, tetraciclina
y cloramfenicol y nada efectivos, el metronidazol y
ornidazol. Se ha sugerido que el tratamiento antibiótico
logra retrasar la pérdida dental en el SPL (16). 

Asimismo, se han reportado buenos resultados con el
uso de la tetraciclina como tratamiento coadyuvante a
las exodoncias de dientes temporales (4,25). Otros estu-
dios (7,17) refieren la efectividad del metronidazol
combinado con amoxicilina para el tratamiento del esta-
do periodontal en el SPL, para erradicar el A.a. Algunos
autores (9,11,26) apoyan el uso de retinoides, combina-
do con los curetajes periodontales para tratar tanto la
hiperqueratosis como la enfermedad periodontal. 
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Fig. 1. Foto intraoral de un paciente afecto de neutropenia.
Obsérvese el aspecto hiperplásico y eritematoso de la encía,
así como el aplanamiento de las papilas en la zona ántero-
inferior.

Fig. 2. Recesión gingival severa en el primer molar inferior
izquierdo (74) en un paciente con histiocitosis.

Fig. 3. Periodontitis agresiva (pre-puberal) en un paciente de
5 años de edad sin patología de base diagnosticada.
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4. Implantología. Los implantes proporcionarían
numerosas ventajas para pacientes jóvenes con oligo-
doncia severa, incluyendo un aumento de retención y
estabilidad de la prótesis, así como un bienestar psicoló-
gico. Desgraciadamente, existen pocos estudios sobre la
colocación de implantes en pacientes jóvenes con SPL y
mayoritariamente son reportes de casos aislados, con lo
que el valor científico se ve reducido. En cualquier
caso, estudios recientes (27,28) demuestran que el trata-
miento con implantes en pacientes comprometidos
periodontalmente, se equipara al éxito observado en
pacientes sanos y en edéntulos. 

A pesar de que la mayoría de estudios apoyan el
retrasar la colocación de implantes hasta que se comple-
ta el crecimiento esqueletal, estudios recientes (29-33),
sugieren que en casos de anodoncia en niños, se debe
considerar la colocación de implantes, especialmente en
mandíbula. Tomando en cuenta que la infraposición de
los implantes colocados en un paciente en pleno creci-
miento es un resultado de poca importancia en compa-
ración con el efecto de manutención ósea que se logra,
estos autores apoyan la colocación de implantes en
pacientes jóvenes con SPL (28). Los estudios clínicos
sobre la colocación de implantes y la posterior rehabili-
tación protésica en niños con anodoncia son prometedo-
res (33). 

5. Prótesis dentales. Cuando la oligodoncia se deja
sin tratamiento, los maxilares atraviesan un envejeci-
miento anatómico temprano, dando la apariencia de
senilidad del medio facial inferior (29). La mayoría de
tratamientos clínicos en niños con SPL utilizan las pró-
tesis dentales como parte del manejo odontológico. Las
opciones restauradores son: prótesis parciales removi-
bles de acrílico (4,6,23), prótesis completas
(4,20,21,24) y prótesis implanto-soportadas (34).

Tomando en cuenta el pobre pronóstico dental de esta
entidad, eventualmente el tratamiento de elección son
las prótesis totales (5,7,16,20,21). Cualquiera que sea el
tratamiento protésico, este siempre se acompañará de
controles periodontales periódicos. 

CONCLUSIONES

Durante mucho tiempo se ha tratado de encontrar una
terapia efectiva para pacientes afectos de SPL y a pesar
de los tratamientos mencionados, la mayoría de autores
coinciden en que estos son ineficaces a largo plazo ya
que sólo logran retrasar la pérdida de dientes permanen-
tes (7,20). 

El mantenimiento de la función oral es esencial para
el crecimiento y desarrollo fisiológico y psicológico del
niño con SPL; por lo tanto el edentulismo puede con-
vertirse en una condición incapacitante desde el punto
de vista funcional y/o estético. No deja de llamar la
atención que en esta enfermedad los tratamientos en
niños se asemejen a los utilizados en gerodontología,
con el factor manejo de conducta agregado y con la
diferencia de una progresiva pérdida ósea desde la ado-
lescencia. A pesar de que el reporte de un caso de colo-
cación de implantes en un niño con SPL no puede ser
aplicado universalmente, de ser exitosa la colocación de
implantes a largo plazo en niños, esta modalidad de tra-
tamiento ampliará las opciones terapéuticas de este gru-
po de pacientes tan comprometidos odontológicamente. 

En nuestra opinión existen tres líneas de trabajo para
mejorar este aspecto; la primera es la investigación a
nivel genético, la cual permitirá en un futuro el diagnós-
tico temprano de la enfermedad y su posterior preven-
ción. La segunda se enfocaría en el avance de estudios
microbiológicos precisos para detectar los patógenos
implicados y los respectivos tratamientos farmacológi-
cos para erradicarlos tempranamente. La tercera, quizás
más cercana a los odontólogos, es la evidencia clínica a
largo plazo sobre el éxito de la colocación de implantes
en niños, que posibiliten ofrecer a este pequeño grupo
de pacientes una solución funcional y estética a la pérdi-
da dental prematura. 

Por último, los niños con SPL deben ser tratados por
un equipo multidisciplinario que incluya además de
odontopediatras; periodoncistas, protesistas, cirujanos
maxilofaciales, dermatólogos y psicólogos; con un
seguimiento constante para lograr la funcionalidad y
estética necesarias para su desarrollo físico y psicológi-
co. 
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TABLA I

PROTOCOLO DE TRATAMIENTO DENTAL PARA
PACIENTES CON SÍNDROME DE PAPILLON-LEFÈVRE

Dentición decidua
1. Instrucciones de higiene oral y profilaxis cada 3 meses
2. Dientes con enfermedad periodontal avanzada: extracción
3. Todos los dientes deben ser extraídos al menos 6 meses

antes de la erupción del primer diente permanente. Prescri-
bir antibióticos durante 2 semanas post-exodoncias. Anti-
bióticos recomendados: amoxicilina o amoxicilina + ácido
clavulánico en dosis de 20-50 mg/kg/d o 20-40 mg/kg/d,
respectivamente, cada 8 h

Dentición permanente
1. Instrucciones de higiene oral y profilaxis cada 3 meses
2. Enjuagues bucales 2 veces/día con clorhexidina al 0,2%
3. Dientes con enfermedad periodontal moderada (pérdida

ósea < 30% de longitud radicular, bolsas periodontales < 5
mm): curetajes + profilaxis 1 vez/mes + tratamiento anti-
biótico durante 1 mes (amoxicilina 20-50 mg/kg/d + metro-
nidazol 15-35 mg/kg/d, cada 8 h

4. Dientes con enfermedad periodontal avanzada (pérdida
ósea > 30% de longitud radicular, bolsas periodontales > 6
mm): exodoncias

CORRESPONDENCIA:
Abel Cahuana
Servicio Ortodoncia y Odontopediatría
Passeig Sant Joan de Déu, 2
08950 Esplugues, Barcelona
Telf.: 932 804 000
Fax: 932 033 959
e-mail: acahuana@hsjdbcn.org 
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