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Caso clinico

Sindrome lacrimo-auriculo-dento-digital. Comunicacién de un caso

Jorge Glicerio Gonzalez Sanchez,* Edgar René Pefiaflor Arellano,** Carlos Alberto Ruiz Andreu***

RESUMEN

El sindrome lacrimo-auriculo-dento-digital (sindrome de Levy-Hollister) es un sindrome autosémico dominante que se caracteriza por
malformaciones que afectan las estructuras craneofaciales, incluyendo los dientes y las glandulas salivales. Se expone el caso de una
paciente de 14 afios de edad, con antecedente de ectrodactilia en pies y manos desde el nacimiento y a quien le fue practicada una
operacion ortopédica en el pie izquierdo. Asimismo, ha tenido cuadros de conjuntivitis recurrentes y fue sometida a dacriointubacion
en 2001. Ademas, manifestd denticion primaria y protrusion e implantacion baja de los pabellones auriculares.
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ABSTRACT

The lacrimo-auriculo-dental-digital syndrome (Levy-Hollister syndrome) is an autosomal dominant disorder; it presents a complex variety
of malformations that affect the craniofacial structures, including teeth and salivary glands. We report the case of a 14-year-old female
whit medical history of ectrodactilia in her hands and feet. She had recurrent conjunctivitis whit surgery to treat the dacryoestenosis.
She also had dental anomalies and auricular low implantation.
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| sindrome lacrimo-auriculo-dento-digital,

también llamado sindrome de Levy-Hollister,

es una enfermedad congénita muy rara, de

caracter autosdmico dominante.' Se distingue
por aplasia o hipoplasia de los puntos lagrimales con
obstruccion de los conductos nasolagrimales, orejas en
forma de copa con déficit auditivo y dientes pequefios
con displasia del esmalte.? Las malformaciones Oseas
incluyen clinodactilia, duplicacién de la falange distal,
pulgar trifalangico y sindactilia.

Se han descrito 20 casos en siete familias. Los signos
clinicos del lacrimal son obstrucciones de los conductos
lacrimales nasales, que pueden provocar epifora y con-
juntivitis cronica por alacrimia.? Los signos auriculares
incluyen: orejas en forma de copa, con déficit neurosen-
sorial o mixto.* Entre los signos dentales estan: aparicion
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tardia de los dientes, incisivos laterales maxilares con
forma de clavija y displasia del esmalte.? Los signos
clinicos digitales son variables e incluyen clinodactilia
del quinto dedo, duplicacion de la falange distal del
pulgar, pulgar trifalangico y sindactilia.’

Al identificar un caso es posible reconocer otros desde
la etapa prenatal, por medio de una ecografia en la que se
observe aplasia radial y un perfil tipico que comprenda,
al menos, una frente alta y micrognatia pronunciada.’

COMUNICACION DEL CASO

Se expone el caso de una paciente de 14 afios de edad,
residente de Acuitzeo, Michoacan, con antecedente de
plastia en el pie izquierdo por malformacién congénita.
Se le realiz6 dacriointubacion de conducto derecho cinco
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afos antes de su ingreso, por tener cuadros repetitivos
de conjuntivitis que no respondian al tratamiento con-
vencional tdpico.

Acudid6 al servicio de Oftalmologia del Hospital
Regional Valentin Gémez Farias en agosto de 2006, por
manifestar epifora intermitente, irritacién conjuntival y
cuadros repetitivos de conjuntivitis bacteriana izquierda,
de tres afios de evolucion, con remisiones parciales al
tratamiento topico sin especificar. En los ultimos tres
meses se agregd dolor conjuntival.

Se solicitd interconsulta al servicio de Otorrinola-
ringologia para su tratamiento conjunto. La paciente
manifestaba ectrodactilia de pies y manos (figuras 1y
2), denticion primaria, mucosa nasal hiperémica con
descarga mucosa amarillo-verdosa, hiperemia con-
juntival bilateral, implantacion baja de los pabellones

Figura 1. Ectrodactilia de manos.

ML

Figura 2. Ectrodactilia de pies.

auriculares y membranas timpanicas integras. Se inicio
el tratamiento con dicloxacilina, prednisona y cipro-
floxacina oftalmica y se programo para dacriointubacion
en diciembre de 2006 (figuras 3 y 4).

i
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Figura 4. Ojo derecho con ausencia de punctum y ulcera cor-
neal.

Se intento la canalizacion del conducto lagrimal, pero
se suspendio el procedimiento al encontrar saco ectépico
en el ojo izquierdo y saco lagrimal derecho abierto, por
lo que se decidi6 conservar las estructuras y terminar la
intervencidn quirurgica.

Se solicit6 interconsulta al servicio de Genética,
considerando el diagnéstico de sindrome lacrimo-
auriculo-dento-digital.

Después de ocho meses la paciente evoluciona sin
complicaciones, por lo cual se planea practicarle da-
criocistorrinostomia.
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Sindrome lacrimo-auriculo-dento-digital

DISCUSION

El sindrome lacrimo-auriculo-dento-digital es un
conjunto de malformaciones de caracter autosémico
dominante, con aplasia o hipoplasia lagrimal y salival,
pabellones auriculares en copa y anormalidades dentales
y digitales.®

Se han descrito mutaciones con pérdida de funcion
en FGF10, por un cambio en aminoacidos, confirmado
por restriccién enzimatica en cromosomas.’

Los signos clinicos del lagrimal son obstrucciones de
los conductos lagrimales nasales, que pueden provocar
epifora y conjuntivitis cronica por alacrimia.’ También
puede haber aplasia o hipoplasia de las glandulas lagri-
males, lo cual provoca sequedad en la boca y la aparicion
temprana de caries dentales graves.' La baja produccion
de saliva puede requerir la ingestion de bebidas junto
con el alimento para favorecer su deglucion. Los signos
auriculares incluyen: orejas en forma de copa, con déficit
neurosensorial o mixto. Entre los signos dentales estan:
aparicion tardia de los dientes, incisivos laterales maxila-
res con forma de clavija y displasia del esmalte; también
se ha descrito agenesia de los incisivos laterales superio-
res.? Los signos clinicos digitales son variables e incluyen
clinodactilia del quinto dedo, duplicacion de la falange
distal del pulgar, pulgar trifalangico y sindactilia.’

Se ha propuesto un acréonimo alternativo: LARD
(lacrimo-auriculo-radio-dental) al haberse descrito tam-
bién aplasia radial unilateral o sinostosis radial-ulnar.'
Otras manifestaciones, poco frecuentes, pueden ser:
enfermedad renal congénita que provoque la muerte del
neonato, hendidura labial o fisura palatina e hipospadias.
El sindrome lacrimo-auriculo-dento-digital se hereda de
forma autosomica dominante, aunque se desconoce la
base genética exacta. Tras el nacimiento de un caso indi-
ce, el trastorno puede reconocerse desde la etapa prenatal
por medio de una ecografia en la que se observe aplasia
radial y un perfil tipico que comprenda como minimo una
frente alta y micrognatia pronunciada. Debe ofrecerse la
ecografia prenatal a familias en situacion de riesgo; esto
permitara detectar formas graves de este sindrome para

las cuales puede considerarse la interrupcion temprana
del embarazo. La gran variabilidad en la manifestacion
de este sindrome hace necesario actuar con precaucion
al recurrir al consejo genético.3

El caso aqui presentado fue un hallazgo realizado
durante la exploracion fisica y fue confirmado por el
departamento de genética del Hospital, por manifestar
saco lagrimal ectopico y oclusion del mismo; pabellones
auriculares con implantacion baja y protrusion; denticion
primaria o de “leche”, y ectrodactilia en pies y manos;
signos que corresponden a los reportados en la literatura
médica, segun la cual, aunque no todos los pacientes
manifiestan la totalidad de los sintomas, si tienen mal-
formaciones crancofaciales y ectrodactilia o sindactilia
en una de las extremidades, padecen este sindrome.

Se presenta este caso a la comunidad médica para
que se tenga en consideracion que las malformaciones
detectadas en un primer contacto con el paciente gene-
ralmente estan asociadas con otras, y el mapeo genético
debe ser obligado en personas con alguna malformacion
congénita.
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