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Universidade Estadual de Londrina, Es-
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General considerations about the
FPapillon-Lefévre  disease, presenting
some bibliographical references about

ABSTRACT

the nationally known matter, are
provided in this study. Two specific
cases, observed and studied in the

Dermathological Clinic of the Health
Science Center of the ‘‘Universidade Es-
tadual de Londrina, Fstado do Parand”.

A Sindrome de PAPILLON-LEFRE-
VRE ¢ uma genodermatose caracteriza-
da por uma ceratodermia palmo-plantar
associada a periodontopatia.

Encontramos ceratodermia palmo-
plantar transgressiva e queda precoce
dos dentes deciduos e permanentes.

A transmissdo hereditaria tem cardter
recessivo (1).

Trata-se de uma doenga rara e, segun-
do LAYNES DE ANDRADE (2); em re-
cente tese de Livre-Docéncia, existem
somente oitenta e oito casos na literatu-
ra mundial, trés dos quais no Brasil
Conforme o mesmo autor, sessenta e
dois casos sdo isolados e vinte e dois fa-
miliares.

A doenga foi descrita em 1924 por
PAPILLON-LEFEVRE. Os primeiros ca-
sos brasileiros, segundo PROENCA e
Cols. (3), sio de FRAGA E PEDREIRA,

e de GONTLJO, os quais foram apresen-
tados em congressos, mas nio publica-
dos. Deve-se ao proprio PROENCA e
Cols. (3) a primeira publica¢do da Sin-
drome no Brasil.

A literatura nacional foi enriquecida
com a publicagdo de LAYNES DE AN-
DRADE (2) que estudou detalhadamen-
te quatro irmdos portadores da Sindro-
me. Segundo o autor, é provével que es-
te nimero familiar seja o maior de toda
a literatura mundial.

A diferenciag¢do clfnica desta Sindro-
me ¢ feita com a Ceratodermia palmo-
plantar de Meleda, sendo que esta ndo
apresenta  periodontopatia. Segund~
PROENCA e Cols. (3), a periodontopa-
tia revela-se clinicamente pela acentuada
tumefa¢do e congestdo gengivais, com
perda progressiva e espontdnea de todos
os dentes, tanto deciduos, como defini-
tivos.

Apds a perda dentdria, a gengiva re-
cupera seu aspecto normal. A radiogra-
fia mostra marcada reabsor¢do alveolar.

COSTA (4) refere que segundo BLE-
CHSCHIMIDT E LEIBER a concomi-
tancia de lesdes palmo-plantares e pe-
riodontais estaria justificada, pela ori-
gem embriondria dos dois tecidos.

O presente trabalho tem a finalida-
de de descrever dois casos da moléstia
observados em duas irmds, filhas de
pais consanguineos (primos), atendi-
das pela Clinica de Dermatologia do
Centro de Ciéncias da Satide da Uni-
versidade Estadual de Londrina. So-
mados aos casos anteriormente descri-
tos, a presente publicagdo provavelmen-
te diz respeito aos 90. e 100. casos na-
cionais.
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Tabela 1

Casos de Sindrome de PAPILLON-LEFEVRE da Literatura Nacional:

ANO AUTOR NO.DE CASQOS
1959  FRAGA E PEDREIRAS 1
1965 PROENCA, ROTBERG ¢ TODESCAN 1
1970 GONTIO 1
1974  AZULAY 1
1976  LAYNES DE ANDRADE 4
1978  MINELLI, PIRAINO, DAGHER E GEORGETO 2
TOTAL. . .. 10

FIG. 1 - Mostra as lesdes hiperceratbsicas
plantares da paciente.

FIG. 2 - Mostra les§es hiperceratdsicas trans-
gressivas,

DESCRICAO DOS CASOS:

CASO1

Paciente L.G.S. (registro 27.214 do
Instituto de Cancer de Londrina), bran-
ca, feminino, 32 anos, solteira, do lar,
natural do Parand.

Desde os trés anos de idade comecou
a apresentar lesdes nas plantas dos pés e
posteriormente, nas palmas das mdos.
As lesoes extenderam-se para o dorso
dos pés, pernas, joelhos, cotovelos e pos-
teriormente, 4 regido dorsal dos antebra-
¢os. Sofreu queda precoce dos dentes
deciduos. A denti¢do definitiva também
sofreu alteragdo precoce, com queda
posterior.

Ao exame clinico, notamos lesdes
hiperceratdsicas palmo-plantares acen-
tuadas, lesGes eritemato-escamosas no
dorso dos pés e mdos, bem como nas
pernas e antebragos, que simulam o as-
pecto t{pico de psorfase. Ha queda total
dos dentes com atrofia de gengiva ¢ das
arcadas dentdrias, que foram confirma-
das pelos exames radiologicos. Apresen-
tam também atrofia dos dedos das
mios, com altera¢oes ungueais, confir-
madas pelas radiografias.

EXAMES LABORATORIAIS:

Sorologia para LUES: Negativa

Exame Parasitolégico de Feses: Anci-
lostoma duodenale

Hemograma: Normal

V.H.S.: Normal

Urina Tipo I: Normal

‘'FIG. 3 -
Mostra lesGes
hipercertosicas
ocupando

os cotovelos

e 0s antebracos

SEMINA
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FIG. 4 -

Mostra lesdes
hiperceratosicas palmares
com atrofia

dos dedos das mdos

FIG. 5 -

mostra

atrofia ssea

dos dedos das mdos

FIG. 6 -

mostra

a auséncia total

de dentes,

bem como
mandibula atrofiada
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CASO I

Paciente M.S.G.S. (registro 27.215
do LC.L.), 9 anos, feminina, branca, es-
tudante, natural do Parand.

Desde dois anos de idade a familia
notou lesdes nas palmas e plantas seme-
Ihantes as lesGes iniciais da irm4.

"A  primeira dentigdo teve queda
precoce e simultinea. As lesGes estende-

ram-se para o dorso dos pés e pregas de
extensao dos joelhos e cotovelos.

Os dentes definitivos que ainda per-
manecem, apresentam-se em distrofia.

Ao exame clfnico, notamos hiperce-
ratose palmar, lesGes eritemato-escamo-
sas psoriasiformes no dorso dos pés, e
pregas de extensao dos joelhos e covove-
los. Apresenta ainda edema e congestdo
gengival,

EXAMES
LABORATORIAIS:

Sorologia para LUES: Negativa

Exame Parasitolégico de Feses: Asca-
ris lJumbricoides.

Hemograma: Normal

V.H.S.: Normal

Urina Tipo I: Normal

si0 dos joelhos

FIG. 8 - Mostra lesGes hiperceratosicas localizadas na face de exten-

FIG. 9 - Mostra alteragdes dentarias e gengivais

HISTOPATOLOGIA CUTANEA:
Em ambos os casos revelou hipercera-
tose.

CONCLUSOES

Apos as considera¢Ges gerais, 0s

FIG. 10 - Mostra lesSes hiperceratdsicas palmares

aspectos bibliograficos analisados e os
estudos realizados em dois pacientes, os
autores chegaram 4as seguintes conclu-
soes:

1. A Sindrome de Papilion-Lefevre ¢
uma patologia hereditdria.

2. A sua transmissio genética tem ca-

rater recessivo.

3. A hipercetatose & tipo transgressi-
va. '

4. As alteragGes dentdrias estdo sem-
pre presentes e sio deformativas.

5. Os dois casos aqui estudados en-
quadram-se perfeitamente na Sindrome.
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