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RESUMEN 
Se presentan dos casos de Síndrome de Papillon-Lefèvre que se asocian 

a osteolisis espontánea de los metatarsianos y las falanges de los dedos de 
los pies. Esta asociación no había sido descrita con anterioridad. 

Descriptores: Síndrome de Papillon-Lefévre; Falanges 

SUMMARY 
Two cases of Papillon-Lefèvre syndrome assoc iated wi th spon­

taneous osteolysis of the phalanges and metatarsals of the toes are 
presented. This associat ion has not b e e n previously reported. 

Key words: Papillon-Lefévre syndrome. Phalanges . 

En muchos síndromes se encuentra 
la asociación de alteraciones cutáneas 
congénitas con alteraciones en otros 
tejidos. El síndrome de Papillon-Lefè­
vre es una enfermedad autosómica re­
cesiva cuyas manifestaciones comien­
zan en los seis primeros meses de vida. 
Se manifiesta como una hiperquerato-
sis de las palmas de las manos y de las 
plantas de los pies, alteraciones en el 
hueso alveolar y calcificación de la hoz 
del cerebro. 

Desde su descripción original en 1924 
por Papillon y Lefèvre (1) se han aporta­
do a la li teratura otros cincuenta casos. 
En nuestros dos casos, además de los 
signos propios del síndrome de Papi­
llon-Lefèvre, éste se asocia a una osteo­

lisis espontánea de las falanges de los 
dedos de los pies y de los metatarsianos, 
asociación que no había sido descrita 
con anterioridad. 

C a s o s 

Caso 1.- Niña de seis años de edad naci­
da después de un embarazo y parto norma­
les. Es' la quinta y única hija afectada de la 
familia y no existe historia de consanguini­
dad. El diagnóstico de síndrome de Papillon-
Lefèvre fue realizado a los dos años de edad 
ante la aparición de hiperqueratosis palmo-
plantar, periodontosis y deformidad de las 
uñas. Por otra parte el resto del desarrollo 
del paciente era normal. 

En abril de 1983 presentó un cuadro de 
tumefacción del primer dedo del pie izquier-
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do sin que tuviera un antecedente traumá­
tico. La paciente estaba afebril y no tenía 
aspecto tóxico. Ala exploración se apreciaba 
una gran inflamación, tanto dorsal como 
plantar, del primer dedo del pie. No existía 
enrojecimiento debido a la gran hiperquera-
tosis. No había fisuras superficiales ni pro­
fundas en la piel. La movilidad metatarsofa-
lángica e interfalángica activa y pasiva es­
taba disminuida y era indolora, por lo que 
inicialmente se sospechó una insensibilidad 
al dolor, que fue descartada dado que pre­
sentaba una sensibilidad normal en el resto 
de su cuerpo. No se apreciaban adenopatías 
inguinales. 

El hemograma era normal y la VSG era 
de 6 mm. a la primera hora. El hemocultivo 
era negativo. La radiografía (Figura nº 1) 
mostraba una lesión quística, mal definida, 
en lametáfisis distal de la falange proximal 
y una marcada tumefacción de los tejidos 
blandos. 

Dado que los padres afirmaban categóri­
camente que era alérgica a "todos los anti­
bióticos", se le trató mediante reposo en 
cama, elevación del miembro afecto y anti­
inflamatorios no esteroideos. A los cinco 
días de tratamiento la situación clínica había 
mejorado de forma espectacular y tras la 
realización de hemocultivos seriados que 
fueron negativos fue dada de alta hospitala­
ria. 

En los siguientes controles ambulato­
rios se observaron cambios a nivel óseo 
(Figura nº 1) mientras que la VSG, hemo­
grama y química hemática permanecían 
dentro de los límites de la normalidad. Fi­
nalmente fue dada de alta con un resultado 
funcional aceptable. 

Caso 2.- Niña de siete años de edad. Es 
la tercera hija y única afectada en la familia. 
Nació t ras un embarazo normal y un parto 
mediante cesárea. Los padres eran primos 
entre ellos. A las cinco semanas de vida, la 
piel de las palmas de las manos y plantas de 

los pies comenzó a enrojecerse, engrosarse y 
fisurarse. Posteriormente le aparecieron 
unas zonas eritematoescamosas bien deli­
mitadas en las rodillas y en las espinillas. 
Los dientes de leche se le movían. Finalmen­
te a la edad de tres años fue diagnosticada de 
síndrome de Papillon-Lefèvre. 

En octubre de 1985 acudió a consulta 
tras presentar una historia de diez días de 
evolución de gran inflamación a nivel del 
dedo gordo del pie derecho que le impedía 
andar de forma correcta debido al dolor que 
le producía. A la exploración se apreciaba 
una restricción de la movilidad, tanto pasi­
va como activa, debido al dolor. El estudio 
radiográfico mostraba una lesión quística, 
mal definida, a nivel del tercio distal del 
primer metatars iano (Figura nº 2). Los 
contornos óseos eran normales y no existía 
reacción perióstica. El hemograma era nor­
mal y el hemocultivo era negativo. 

Fue t ratada mediante reposo en cama, 
elevación del miembro afecto y antiinflama­
torios no esteroideos. A los siete días de 
tratamiento la situación clínica había mejo­
rado notablemente y t ras hemocultivos se­
riados negativos fue dada de alta hospitala­
ria. 
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Acudió a consulta ambulatoria a los tres 
meses del episodio anterior. La situación 
clínica se había estabilizado y la paciente no 
tenía dolor y caminaba sin ninguna dificul­
tad a pesar de la existencia de un cierto 
grado de inflamación. En el estudio radio­
gráfico se apreciaba una completa destruc­
ción de la articulación metatarso-falángica 
y una reacción perióstica en todo el metatar-
siano (Figura n° 2). 

La paciente no acudió de nuevo a consul­
ta hasta el año de evolución. Había desarro­
llado una deformidad en varo del primer 
dedo del pie derecho, no existía ninguna 
inflamación residual y no tenía dolor. La 
movilidad de la articulación metatarso-fa­
lángica estaba disminuida de forma grose­
ra. Desde entonces no ha vuelto a consulta 
de nuevo. 

Discus ión 

Los rasgos principales del síndrome 
de Papillon-Lefèvre pueden aparecer 
de forma individual o combinada como 
parte de una enfermedad congénita, 
familiar o no familiar. 

La queratosis palmo-plantar consti­
tuye uno de los signos principales y, a 
pesar de las numerosas formas descri­
tas en la l i teratura mundial —THOST, 
1880 (2); UNNA, 1883 (3); PAPILLON y 
L E F È V R E , 1924 (1); N I L E S y 
KLUMPP, 1939 (4)— no se habían 
descrito has ta ahora alteraciones óseas 
asociadas. 

El aspecto radiológico se asemeja a 
las alteraciones que ocurren en la acro-
osteolisis no familiar, aunque en este 
caso los cambios líticos aparecen gene­
ralmente en las falanges distales de las 
manos y pies, con la preservación de las 
cabezas y bases de éstas. 

El adelgazamiento progresivo de las 
falanges distales de las manos fue des­
crito por HAIM y MUNK (1965) (5), 
pero su aspecto es bastante diferente al 
que se describe en nuestros casos. 

La patología de las falanges que 
aparece en nuestros casos también es 
diferente a la que se observa en las 
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enfermedades neurotróficas. En éstas, 
la destrucción ósea comienza en el ex­
tremo subungueal y progresa proximal-
mente de forma que la falange restante 
adquiere el aspecto de cuentas de collar. 
En estos casos siempre hay un déficit 
sensitivo. 

Las alteraciones esqueléticas no se 
corresponden a las que se observan en 
la dactiolisis espontánea (SPENCER, 
1942) (6) donde la osteolisis da lugar a 
una completa destrucción sin una re­
construcción ósea posterior. 

Por tanto, no podemos clasificar los 
cambios óseos y articulares en ninguno 
de los grupos mencionados anterior­
mente. La aparición aguda y la rápida 
progresión hacia una osteolisis comple­
ta con una reconstrucción ósea parcial 
posterior, quizás representa el estadio 
agudo del desarrollo de una deformidad 
ósea a pesar de su dificultad de explica­
ción como un defecto mesodérmico. Se 
puede afirmar que nuestros pacientes 
han padecido una artritis séptica y una 
osteomielitis respectivamente y que, los 
cambios eran la reacción ósea natural a 
la infección. Si fuera así, es muy difícil 
de explicar por qué no existían altera­
ciones en el hemograma, los hemoculti-
vos eran normales y la rápida recupera­
ción del paciente sin la utilización de 
antibióticos. 
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