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RESUMEN

Se presentan dos casos de Sindrome de Papillon-Lefévre que se asocian
aosteolisis espontanea de los metatarsianosy las falanges de los dedos de
los pies. Esta asociacién no habia sido descrita con anterioridad.

Descriptores: Sindrome de Papillon-Lefévre; Falanges

SUMMARY

Two casesof Papillon-Lefévre syndrome associated with spon-
taneousosteolysisof thephalangesand metatarsalsof thetoesare
presented. This association has not been previously reported.

Key words: Papillon-Lefévre syndrome. Phalanges.

En muchos sindromes se encuentra
la asociacién de alteraciones cutaneas
congénitas con alteraciones en otros
tejidos. El sindrome de Papillon-Lefé-
vre es una enfermedad autosémica re-
cesiva cuyas manifestaciones comien-
zan en los seis primeros meses de vida.
Se manifiesta como una hiperquerato-
sis de las palmas de las manosy de las
plantas de los pies, alteraciones en el
hueso alveolar y calcificacién de la hoz
del cerebro.

Desde su descripcion original en 1924
por Papillony Lefévre (1) se han aporta-
do alaliteratura otros cincuenta casos.
En nuestros dos casos, ademas de los
signos propios del sindrome de Papi-
Ilon-Lefévre, éste se asocia auna osteo-

lisis espontanea de las falanges de los
dedos de los piesy de losmetatarsianos,
asociacion que no habia sido descrita
con anterioridad.

Casos

Caso 1.- Nifia de seis afios de edad naci-
da después de un embarazo y parto norma-
les. Es'la quintay Unicahija afectada de la
familiay no existe historia de consanguini-
dad. El diagnostico de sindrome de Papillon-
Lefévre fue realizado alos dos afios de edad
ante la aparicion de hiperqueratosis pal mo-
plantar, periodontosisy deformidad de las
ufias. Por otra parte el resto del desarrollo
del paciente era normal.

En abril de 1983 presentd un cuadro de
tumefaccién del primer dedo del pieizquier-
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do sin que tuviera un antecedente trauma-
tico. La paciente estaba afebril y no tenia
aspecto toxico. Alaexploracion se apreciaba
una gran inflamacion, tanto dorsal como
plantar, del primer dedo del pie. No existia
enrojecimiento debido alagran hiperquera-
tosis. No habiafisuras superficiales ni pro-
fundasen lapiel. Lamovilidad metatarsofa-
langica e interfalangica activay pasiva es-
taba disminuiday eraindolora, por lo que
inicialmente se sospechd unainsensibilidad
al dolor, que fue descartada dado que pre-
sentaba una sensibilidad normal en el resto
de su cuerpo. No se apreciaban adenopatias
inguinales.

El hemogramaeranormal y laVSG era
de 6 mm. alaprimerahora. El hemocultivo
era negativo. La radiografia (Figura n® 1)
mostraba una lesion quistica, mal definida,
en lametéafisis distal delafalange proximal
y una marcada tumefaccion de los tejidos
blandos.

Dado quelos padres afirmaban categori-
camente que era alérgica a "todos los anti-
bidticos', se le trat6 mediante reposo en
cama, elevacion del miembro afecto y anti-
inflamatorios no esteroideos. A los cinco
diasdetratamiento lasituacion clinicahabia
mejorado de forma espectacular y tras la
realizacién de hemocultivos seriados que
fueron negativos fue dada de altahospital a-
ria.

En los siguientes controles ambulato-
rios se observaron cambios a nivel 6seo
(Figura n° 1) mientras que la VSG, hemo-
grama y quimica hemética permanecian
dentro de los limites de la normalidad. Fi-
nalmente fue dada de alta con un resultado
funcional aceptable.

Caso 2.- Nifia de siete afios de edad. Es
latercerahijay Unica afectada en lafamilia.
Nacié tras un embarazo normal y un parto
mediante cesarea. Los padres eran primos
entre ellos. A las cinco semanas de vida, la
piel delas palmas delasmanosy plantas de
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los pies comenzo aenrojecerse, engrosarsey
fisurarse. Posteriormente le aparecieron
unas zonas eritematoescamosas bien deli-
mitadas en las rodillas y en las espinillas.
Losdientes deleche selemovian. Finalmen-
te alaedad de tres afios fue diagnosticadade
sindrome de Papillon-Lefévre.

En octubre de 1985 acudi6 a consulta
tras presentar una historia de diez dias de
evolucion de gran inflamacion a nivel del
dedo gordo del pie derecho que le impedia
andar de forma correcta debido al dolor que
le producia. A la exploracion se apreciaba
unarestriccion de lamovilidad, tanto pasi-
va como activa, debido a dolor. El estudio
radiogréfico mostraba una lesion quistica,
mal definida, a nivel del tercio distal del
primer metatarsiano (Figura n° 2). Los
contornos éseos eran normalesy no existia
reaccion peridstica. EI hemograma era nor-
mal y el hemocultivo era negativo.

Fue tratada mediante reposo en cama,
elevacion del miembro afecto y antiinflama-
torios no esteroideos. A los siete dias de
tratamiento la situacion clinica habia mejo-
rado notablemente y tras hemocultivos se-
riados negativos fue dada de alta hospitala-
ria.

Figuran® 1: Destruccién progresiva de la falange proxi-
mal y reconstruccién Gsea parcial posterior.
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Acudié aconsultaambulatoriaalos tres
meses del episodio anterior. La situacion
clinicase habiaestabilizado y la paciente no
tenia dolor y caminaba sin ninguna dificul-
tad a pesar de la existencia de un cierto
grado de inflamacion. En el estudio radio-
grafico se apreciaba una completa destruc-
cién de la articulacion metatarso-falangica
y unareaccion periésticaen todo el metatar-
siano (Figuran® 2).

Lapaciente no acudi6 de nuevo aconsul-
tahastael afio de evolucion. Habia desarro-
Ilado una deformidad en varo del primer
dedo del pie derecho, no existia ninguna
inflamacion residual y no tenia dolor. La
movilidad de la articulacion metatarso-fa-
langica estaba disminuida de forma grose-
ra. Desde entonces no ha vuelto a consulta
de nuevo.

Discusion

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

. 2.10.85

La queratosis palmo-plantar consti-
tuye uno de los signos principalesy, a
pesar de las numerosas formas descri-
tas en laliteraturamundial —THOST,
1880 (2); UNNA, 1883 (3); PAPILLONY
LEFEVRE, 1924 (1); NILES vy
KLUMPP, 1939 (4)— no se habian
descrito hasta ahora alteraciones 6seas
asociadas.

El aspecto radiol6gico se asemeja a
las alteraciones que ocurren en la acro-
osteolisis no familiar, aunque en este
caso los cambios liticos aparecen gene-
ralmente en lasfalanges distales de las
manosy pies, con lapreservacién 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
gue se describe en nuestros casos.

La patologia de las falanges que
aparece en nuestros casos también es
diferente a la que se observa en las

Figura n® 2: Destruccién de la articulacién metatarsofalangica del primer dedo del pie derecho y aspecto radioldgico

final.
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enfermedades neurotréficas. En éstas,
la destruccion 6sea comienza en el ex-
tremo subungueal y progresaproximal-
mente de forma que lafalange restante
adquiere el aspecto de cuentas de collar.
En estos casos siempre hay un déficit
sensitivo.

Las alteraciones esquel éticas no se
corresponden a las que se observan en
la dactiolisis espontanea (SPENCER,
1942) (6) donde la osteolisis da lugar a
una completa destrucciéon sin una re-
construccion dsea posterior.

Por tanto, no podemos clasificar los
cambios 0seosy articulares en ninguno
de los grupos mencionados anterior-
mente. La aparicion aguday la répida
progresion hacia una osteolisis comple-
ta con una reconstruccion Osea parcial
posterior, quizas representa el estadio
agudo del desarrollo de una deformidad
Osea a pesar de su dificultad de explica-
cién como un defecto mesodérmico. Se
puede afirmar que nuestros pacientes
han padecido una artritis sépticay una
osteomielitisrespectivamentey que, los
cambios eran lareaccién 6sea natural a
la infeccion. Si fuera asi, es muy dificil
de explicar por qué no existian altera-
ciones en el hemograma, los hemoculti-
vos eran normalesy larapidarecupera-
cion del paciente sin la utilizacion de
antibioticos.
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