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Enfermedad de Ledderhose familiar

Eva Buller Viqueira?, Esperanza Buller Viqueira®, Juana Cabello Pulido?

RESUMEN

La enfermedad de Ledderhose es una hiperproliferaciéon benigna de fibroblastos y colageno a
nivel de la aponeurosis plantar. Patologia de baja incidencia y considerada por algunos autores
como enfermedad rara. Mas inusual es la presentacion familiar.

Presentamos el caso de una mujer de 63 afos con enfermedad de Ledderhose desde la
adolescencia ademas de enfermedad de Dupuytren (enfermedades que pueden verse
vinculadas con frecuencia). Familia de 9 hermanos con 4 afectados de fibromatosis plantar y 6
con enfermedad de Dupuytren. Otros familiares también afectados.

Esta enfermedad no es muy conocida en Atencién Primaria, probablemente por su baja
incidencia. Vemos conveniente repasar la patologia para su correcto tratamiento y derivaciéon
cuando precisara. Ademas seria interesante la localizaciéon de familiares afectos para estudio
genético.

Palabras clave: Fibromatosis Plantar Familiar. Enfermedad de Ledderhose. Herencia.
Enfermedades del pie.

ABSTRACT
Family Ledderhose disease.

Ledderhose disease is a benign hyperprofilation of fibroblasts and collagen at

plantar aponeurosis level. A low incidence pathology and considered by some authors as a rare
disease. Whole family involvement is even more unusual. We present the case of a sixty-three
year old woman suffering from Ledderhose disease from adolescence, along with Dupuytren’s
disease (diseases which can frequently be linked). A family of nine siblings, four of whom being
affected by plantar fibromatosis, and six with Dupuytren’s disease. Other family members also
affected. This disease is not very well known in primary care, probably due to its low incidence.
We believe it is recommendable to review the pathology for its correct treatment and referral
where necessary. It would also be of interest to locate affected family members for genetic study.
Key words: Family plantar fibromatosis. Ledderhose disease. Heredity. Foot Diseases.

INTRODUCCION

La enfermedad de Ledderhose (EL) o fibrosis plantar fue descrita por
primera vez en 1897 por el cirujano Georg Ledderhose. Se caracteriza
por una hiperproliferacién benigna de fibroblastos y colageno a nivel de la
aponeurosis plantar, de crecimiento lento. Es el equivalente a la enfermedad
de Dupuytren (ED), pero a nivel plantar’.

La incidencia de la ED esta bien definida, en cambio la de la fibrosis plantar
no es tan conocida. Fue descrita y registrada en EE.UU. como enfermedad
rara, presentando una incidencia de menos de 200.000 casos en la poblacion
de EE.UU. Es diez veces mas predominante en el sexo masculino y presenta
mayor afectacion en laraza blanca. Suele aparecer en laedad media de lavida
y asociarse a enfermedades como la diabetes, la epilepsia, enfermedades
hepaticas crénicas, etilismo crénico, otras fibromatosis y traumatismos?. El
50% de los casos de enfermedad de Ledderhose padecen ademas ED, pero
inversamente la fibrosis palmar se acompafa de la plantar sélo en el 3%
de los casos. Se ha descrito una herencia autosémica dominante en la ED,
pero son raros los casos de fibromatosis plantar familiar. La coexistencia
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de la fibromatosis de la aponeurosis plantar con
la fibromatosis de los cuerpos cavernosos o
enfermedad de Peyronie es rara*.

OBSERVACIONES CLINICAS

Presentamos el caso de una mujer de 63 afios
con diagnéstico de EL. Acude a nuestra consulta
por sensacion de cuerpo extrafio en el zapato del
pie izquierdo, que describe como “si tuviera una
piedra”. No se acompafa de dolor, aunque si refiere
“molestia” ala palpacion de la region afectada. Esto
corresponde a una recidiva de su enfermedad. No
se observa la presencia de retraccién de los dedos
del pie afectado (figura 1). Durante la entrevista
manifiesta su interés por someterse a una nueva
intervencion quirdrgica. Los primeros sintomas de
su patologia aparecieron a los 15 afios de edad.
Fue intervenida por primera vez en el afo 1981,
precisando una nueva intervencién en 1993.
Aproximadamente a los 50 afios de edad fue
diagnosticada de ED de afectacion bilateral.

Importante historia familiar tanto de ED como de
EL. No existen datos médicos, pero si conocimiento

Figura 1. Enfermedad de Ledderhose en el caso presentado

por parte de los familiares de que la abuela paterna
y su padre tuvieran ED, sin saber en ninguno de
los dos casos si podria haber también EL. Si hay
diagnostico médico en todos los demas casos
descritos a continuacion. Familia de 9 hermanos
(figura 2):

e 1° Mujer (el caso) EL desde los 15 afios en
pie izquierdo, 2 intervenciones quirdrgicas,
nuevamente recidiva. ED bilateral desde
los 50 anos. Tiene cuatro hijas de las que
una padece EL desde los 3 afios de edad,
intervenida en 2 ocasiones y nuevamente
recidiva.

e 2° Mujer no afectada.
e 3°Varén (Mellizo) ED bilateral.

e 4° Varén (Mellizo) EL bilateral desde los
30 afos aproximadamente y ED bilateral
desde los 43 afos.

e 5°Mujer ED.
e 6° Mujer no afectada.
e 7° Mujer no afectada.

e 8°Vardn con EL desde los 12-13 afos de
edad intervenido y recidiva en 2 ocasiones.
ED bilateral desde los 43 anos.

e 9°Vardn EL bilateral a los 22 y 25 afos de
edad.

Ademas, un tio abuelo paterno del caso tuvo
sospecha de ED, su hijo tiene diagndstico médico
y la hija de éste también.

COMENTARIOS

Dado que la EL es una patologia poco frecuente
y desconocida por muchos médicos de Atencién
Primaria, vemos conveniente repasar esta
patologia.
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Figura 2. Genograma. O
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La EL se puede presentar como un Unico nédulo
fusiforme o fibroma, como varios fibromas o como
una masa infiltrante (fibromatosis). Su localizacién
mas comun es la parte central y medial de la fascia
plantar. Las lesiones mas superficiales son de
menor tamafno, mejor definidas y menos agresivas
que las profundas. Estas Ultimas pueden afectar al
musculo, estar peor definidas y no detectarse por
su profundidad hasta hacer efecto masay provocar
dolor. Puede ser asintomatico en un comienzo
y después apreciarse una sensacion de cuerpo
extrafo en el zapato, dificultad para calzarse v,
a medida que aumenta de tamario, dolor a la
bipedestacion y a la marcha. El tamafio es variable.
A la exploracién los nédulos se suelen deslizar
bajo la piel, tras una larga evolucion terminan
por adherirse. Al tensionar la aponeurosis con la
extension de los dedos del pie, permite apreciar
mejor el nédulo. No se acompafia de signos
inflamatorios, la piel subyacente es normal y no hay
cambios de temperatura®.

La EL y la ED son manifestaciones de hiperplasia
de tejido fibroso que presentan una gran analogia,
pero con ciertas diferencias. Existe la teoria de que
son dos expresiones de la misma enfermedad®. En
la EL las lesiones son a nivel del pie en lugar de
la mano, los nédulos suelen alcanzar un tamarfio
mayor, rara vez produce retraccion de los dedos
por la propia anatomia de la fascia plantar, no suele
haber un engrosamiento del cordon tan evidente.
La terapia en la fibrosis plantar va mas encaminada
a disminuir el tamafo de los nédulo para aminorar
el dolor, la inflamaciéon y mantener una correcta
deambulacién. En la ED se trata la retraccién de
los dedos (tabla 1).

El diagnéstico de eleccion es la resonancia nuclear
magnética que delinea con mayor precision la
extension de la lesién, pero siempre acompafnada
con una clinica compatible*.

El tratamiento puede ser médico (fisioterapia,
ortoprétesis, AINEs, infiltraciones de esteroides

y anestesia para disminuir el dolor) o quirdrgico
(fasciectomia parcial o total con o sin radioterapia
postoperatoria para disminuir las recidivas). La
cirugia se indica cuando la masa es dolorosa y no
se ha podido controlar con tratamiento médico,
importante tamafio, dificultad para calzarse o
aumento en la velocidad de crecimiento. Hay
altas incidencias de recidivas tras el tratamiento
quirdrgico®.

LaEL tiene unamuy bajaincidenciay es considerada
por algunos autores como enfermedad rara, motivo
por el cual no es una patologia muy conocida en
Atencion Primaria. Son escasos los casos de
fibromatosis plantar familiar y por ello dignos
de destacar. Creemos que seria recomendable
familiarizarse con esta patologia para su correcta
derivacién y para valorar posibles casos entre
familiares, muy importante labor en Atencién
Pimaria. Ademads, seria interesante aprovechar
casos familiares con varios individuos afectos
como éste para ampliar conocimientos referentes
a la transmisién genética.
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Ledderhose

Dupuytren

Localizacién
Consistencia
Descripcion mas frecuente

Retraccion

Cara medial del arco plantar
Nédulo gomoso, no adherido a piel, bien definido
Sensacién de cuerpo extrafio en el zapato
Piel Sin cambios
No es frecuente

Cara palmar del 4° 6 5° dedo
Nédulo duro, engrosamiento en cordén
Tirantez
Engrosada
Frecuente

Tabla 1: Manifestaciones clinicas mas comunes de la enfermedad de Ledderhose y Dupuytren
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