Flavio Gomez Vargas

REVISTA DE LA SOCIEDAD COLOMBIANA DE DERMATOLOGIA

CIRUGIA DERMATOLOGICA

PAQUIONIQUIA CONGENITA DE JADASSHON-LEWANDOSKI.

UNA ALTERNATIVA
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RESUMEN

La paquioniquia congénita es una enfermedad autos6-
mica dominante, poco frecuente, caracterizada por en-
grosamiento de las matrices y laminas ungueales, que-
ratodermia palmo plantar y leucoqueratosis oral
principalmente: Ha sido tratada médicamente con di-
versos farmacos, con resultados muy pobres. Presen-
tamos el caso de una joven de 14 afios a quien quirur-
gicamente se le practicé ablacién de matrices y
laminas ungueales y afeitadura de la queratodermia
plantar, con buenos resultados.

(Palabras clave: paquioniquia congénita)

INTRODUCCION

La paquioniquia congénita o enfermedad Jadassohn-Lewan-
dowsky es una entidad poco frecuente; fue descrita en 1904
y hasta 1985 se habian publicado solamente 168 casos; sin
marcadas diferencias entre sexo y raza' este desorden auto-
sébmico dominante que usualmente se desarrolla en la infan-
cia temprana, se caracteriza por: engrosamiento de las lami-
nas ungueales, hiperqueratosis de las palmas y plantas,
cabello delgado o alopecia, ampollas o ulceraciones doloro-
sas palmo-plantares, leucoqueratosis oral, lesiones verrucifor-
mes en extremidades, hiperhidrosis, aparicién prematura de
los dientes, paroniquia infecciosa, quistes epidérmicos y mi-
lium, disqueratitis comeal, ocasionalmente asociada a catara-
tas, pterigio inverso ungueal con infecciones candidiasicas re-
currentes por defecto inmunolégico‘“. Se asocia con
cariotipo 46,XY9>; ocasionalmente con hidradenitis supurati-
va, linfedema;® sebocistomatosis’; trastornos otorrinolaringo-
légicoss; esclerosis tuberosa.
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Histopatolégicamente revela engrosamiento y alargamiento
de los puentes de los tonofilamentos y aumento del namero
de granulos de queratohialina atipicos, lo cual sugiere una
queratinizacién alterada.

Las coloraciones inmunohistoldgicas con anticuerpos mono-
clonales KI67 muestran hiperproliferacién celular epidérmi-
ca'®; Jas biopsias de lesiones palmoplantares usualmente
revelan hiperqueratosis, acantosis, moderada hipergranulosis
y un minimo infiltrado inflamatorio dérmico’.

Los tratamientos usados, la mayoria de ellos a base de quera-
toliticos, ofrecen resultados pobres3. La fenitoina (difenilhi-
dantoina, Dilantin), altamente efectiva en epilepsia, ha sido
usada en epidermolisis ampollosa distréfica, esclerodermia li-
neal y en paquioniquia congénita, pero sus resultados son
pobres y los efectos colaterales frecuentes’. El cloruro de alu-
minio ha sido util para el manejo de las Glceras plantares de
la paquioniquia congénita,12 en las que se ha descrito como
complicacién el carcinoma espinocelular3.

Se ha usado el etretinato, en dosis de 05-1/mg/K/dia por lar-
go tiempo y los resultados dejaron muchisimo que desear y
sus efectos colaterales, trastornos musculoesqueléticos,
bseos, etc. fueron frecuentes' 4

HISTORIA CLINICA

Se trata de una paciente de 14 afios, que hace parte de una
familia de 6 hijos; todos los otros y sus padres son clinica-
mente normales y sin antecedentes familiares de trastomos
ungueales. Desde el nacimiento se le pudo apreciar una que-
ratodermia plantar y un engrosamiento de las 20 unas, que
se fueron haciendo progresivos hasta apreciarse como en las
figuras 1,2,3, y 4, en el momento de la consulta; también pu-
do apreciarse una queilitis angular y leucoqueratosis oral, si-
tios en los cuales se pudo aislar Candida albicans; y unas le-
siones papulosas, hiperqueratdsicas, foliculares,
asintométicas, localizadas en las nalgas y los muslos, de apa-
ricién tardia. El resto del examen fisico y mental de la pacien-
te fué normal. El estudio histopatolégico tanto de la querato-
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dermia plantar como el de las matrices y laminas ungueales,
muestra un acentuado engrosamiento (Fig. No. 5). La pacien-
te presentaba dolor a la menor presion en todos los dedos,
infecciones a repeticién y en los pies, intenso mal olor e in-
capacidad parcial para la marcha y total para el uso del calza-
do; las palmas de la paciente tenian apariencia normal.

PROCEDIMIENTO:

Conocedores de los pobres resultados terapéuticos descritos
en las diferentes publicaciones y de los efectos colaterales y
complicaciones de los farmacos mas recientes (etretinato ),
decidimos iniciar un manejo quirargico radical acompanado
de un mantenimiento topico con urea a diferentes concentra-
ciones para la queratodermia plantar. Bajo anestesia y me-
diante incisiones laterales cutaneas sobre las falanges distales,
traccionando y separando la piel, se visualizaron unas matri-
ces ungueales hipertroficas; con el bisturi inicialmente y lue-
go con cureta, realizamos ablacion total de la matriz, extrac-
cion de la lamina ungueal y curetaje del lecho, asegurando
asi una completa reseccién de todos los elementos que pue-
den formar la una, o sea que la paciente nunca mas en su vi-
da formaré o tendra unas. Luego procedimos al afrontar me-
diante puntos separados con etilon (Fig. No. 6,7).

En las plantas realizamos una afeitadura de la capa queratési-
ca lo més profundamente posible y continuamos manteni-
miento de ella evitando su excesiva proliferacion mediante
compresas con urea a diferentes concentraciones (Fig. No. 8).

Fig. No. 1. Se aprecia cl engrosamicnto de las laminas ungueales y el cabe-
llo de la paciente es normal.
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Cuando tuvimos una buena cicatrizacién en los lechos un-
gueales empezamos el uso de protesis ungueales que se co-
mercializan abundantemente en el mercado y que se fijan
con un material adhesivo por espacios de 3 a 4 semanas,
tiempo este en el que se repite nuevamente el acto de fija-
cion de las laminas artificiales. Los resultados fueron bastante
satisfactorios: estéticos; el dolor practicamente desaparecié, lo
mismo que la bromhidrosis; funcionalmente fue éptimo y la
paciente pudo sin problemas usar zapatos y deambular tran-
quilamente (Fig. No. 9, 10, 11).

Fig. No. 2. las laminas ungueales engrosadas, con descamacién subun-
gueal.

Fig. No. 3. La tendencia a la onicogrifosis, impide usar el calzado.

Fig. No. 4. Intensa queratodermia plantar.
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Fig. No. 5. Histolbgicamente: gran hiperqueratosis, hipergranulosis y estrato
de Malpighi acantdtico.

Fig. No. 6. Aspecto del post-operatorio, cuando se retiraron las suturas. Fig. No. 9. La paciente luciendo las protesis ungueales.
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Fig. No. 10. Las palmas eran de apariencia normal.

RESULTADOS Y COMENTARIOS:

Somos conscientes de que esta es una enfermedad rara y
que el arsenal terapéutico disponible deja muchisimo que de-
sear. El consejo genético no es una expectativa, ya que en
otros casos descritos hay repeticiéon familiar pero en el nues-
tro no la hemos encontrado. Creemos que nuestra solucién
no es la ideal, pero pensamos, sin embargo, que en los ac-
tuales momentos es la nuestra una solucién, al menos parcial
asi no sea la 6ptima, para un problema tan dificil de resolver.
La paciente "disfruta actualmente de una mejor vida"; trabaja
como empleada del servicio doméstico, es mas aceptada por
su familia, no es vista como "persona rara", se puede calzar,
no presenta dolores ni malos olores y cuando se pone las
ufias postizas, semeja una persona normal y puede disfrutar
de su juventud. Naturalmente esperamos que con el trans-
curso de los arios, las investigaciones y el progreso cientifico
logren que esta alternativa, que no es la ideal, sea reemplaza-
da por otra mejor para nuestros pacientes. Las lesiones orales
se han manejado con diferentes antimicoticos, mejorando su
apariencia durante la administracién pero las recidivas son la
regla.

SUMMARY

Pachyonychia congenita is an uncommon, autosomal domi-
nant disease, characterized by thickening of both matrices
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Fig. No. 11. La paciente luce satisfecha y puede apreciarse ademas la queilitis
angular.

and nail plates, palmo-plantar keratoderma and oral leukoke-
ratosis. That has generally been treated medically by pharma-
cological means with poor results.

We present the case of a 14 year old girl affected with this
condition, who was treated surgically with very good results.

We removed both matrices and nail plates and shave the
plantar keratoderma.
(Key words: Pachyonchia congenita)
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