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RESUMEN

Introduccion: la deformidad de Kirner, descrita por J. Kirner en 1927, es un
arqueamiento simétrico, palmar, y radial, indoloro y progresivo de las falanges de
los quintos dedos de las manos. No se ha reportado una edad precisa en su
comienzo. El paciente mas joven registrado referido en la literatura es de 5 afios de
edad y nunca se observo en el recién nacido.

Objetivo: presentar la enfermedad de Kirner en un nifio de 4 afios que desde el
nacimiento presentaba la deformidad, y no tenia antecedentes familiares de esta.
Presentacion del caso: se describe un paciente de 4 afios que desde su
nacimiento comenz6 a presentar cierta deformidad en el 5to dedo de ambas
manos, que se agudizo con el pasar de los afios. Ahora presenta deformidad por
arqueamiento palmar y radial del 5to dedo en ambas manos. No presenta
antecedentes familiares. Se diagnostica como Enfermedad de Kirner.
Conclusiones: se comprobé el diagndstico de la enfermedad de Kirner en un nifio
de 4 afos que la venia padeciendo desde su nacimiento y sin antecedentes
familiares.

Palabras clave: deformidad de Kirner, deformidad del mefique, arqueamiento de
la falange terminal.
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ABSTRACT

Introduction: Kirner’s deformity, was described by J. Kirner, is a palmar, radial,
painless and progressive arching of the 5™ fingers of hands. There are not precise
ages of its onset. The youngest patient reported on the literature is 5 years old and
the disease has not been observed in newborn ever.

Objective: to show a Kirner”s disease in a male child 4 years old presenting this
deformity since birth without parent background.

Case presentation: it is described a 4 years old patient that since birthday began
to present some deformity in its 5™ in both hands becoming acute meanwhile years
were passing. He has a deformity by palmar and radial arching of his 5™ finger in
both hands. He does not show parents background. Kirner”s disease was
diagnosed.

Conclusions: the Kirner”s disease diagnoses was proved in a child 4 years old
which suffering the disease since birthday without parent”s background.

Key words: Kirner’s deformity, deformity of the little fingers, curving of the
terminal phalanges.

INTRODUCCION

La deformidad de Kirner * o Distelofalangia, 2 descrita por J. Kirner en 1927,% es un
arqueamiento simétrico, palmar, y radial, indoloro y progresivo de las falanges de
los quintos dedos de las manos. No suele ser conocida la edad de comienzo. El
paciente mas joven registrado referido en la literatura es de 5 afios de edad y
nunca se observo en el recién nacido, se plantea no conocerse una edad precisa de
comienzo. # Es una afeccion de presentacion infrecuente (incidencia de 0,055 % a
0,25 %) y predomina en las mujeres (5:1).°

Se plantea que existe una transmision genética autosémica dominante con
penetrancia incompleta, dandole importancia a la edad de aparicion de la
deformidad, una edad temprana (poco después del nacimiento), lo cual se dice
estar relacionada con la familia y la esporadica de desarrollo mas tardio (infantil
tardia y adolescencia).®

La incurvacion y la deformidad radial de la falange podrian ser secundarios al
defecto epifisario causado por el flexor profundo.’ Esta deformidad no produce
alteraciones con la movilidad de la articulacion interfalangica, pero si ciertas
dificultades para la presion en el agarre de raquetas, para la mecanografia y agarre
de ciertos instrumentos musicales.* Es exclusiva del 5to dedo, pero existen reportes
de afectacion de otros dedos. ®°

Existe reporte de asociacion con deformidad en cuello de cisne por la insuficiencia
de los ligamentos retinaculares transversos que permite una subluxaciéon dorsal de
las bandas laterales del aparato extensor. ©

Debe realizarse el diagnéstico diferencial con deformidades reumaéticas y con
lesiones traumaticas, como por ejemplo el arrancamiento de la inserciéon del tendon
extensor en la falange distal (dedo en martillo), la camptodactilia, etcétera.
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OBJETIVO

Presentar la enfermedad de Kirner en un nifio de 4 afios, quien desde el nacimiento
presentaba la deformidad y no tenia antecedentes familiares de dicha deformidad.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 4 afos de edad, nacido por ceséarea a las 38 semanas de
gestacion, hijo de madre de 25 afios y padre de 28 afios, ambos sin antecedentes
patolégicos personales (APP).

Peso al nacer: 3 kilogramos

Talla al nacer: 49 centimetros

No present6 pérdida de liquido amnidtico

No presentd alteraciones en la tensién arterial
Hematologia y Quimica sanguinea normales
VIH: Negativo

Hermana de 1 afio de edad que no presenta anomalias. No existen antecedentes ni
paternos ni maternos de deformidades.

Desde el nacimiento comenzd a presentar cierta deformidad en el 5to dedo de
ambas manos, que se ha agudizado con el pasar de los afios.

Datos positivo al examen fisico:

SOMA: Deformidad por arqueamiento palmar y radial del 5to dedo en ambas manos
(Fig. 1y Fig. 2).

Fig 1. Imagen fotogrifica donde se aprecia la deformidad en flexion del 5to dedo
en ambas manos.
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Fig 2. Imagen radioldgica AP de ambas manos, donde se aprecia la deformidad en
flexion de las falanges en ambos 5to dedos.

DISCUSION

En 1927, Kirner describe la afeccion considerando como caracteristicas propias de
la misma las siguientes:

Normalmente diagnosticada entre los 8 y los 14 afios en el sexo femenino.
Ocurre tumefaccion bilateral, no dolorosa y deformidad progresiva palmo-
radial de la falange distal de los quintos dedos.

3. Elcierre de linea epifisaria es normal o discretamente retardado.

4. La afectacion familiar ha sido descrita en 8 casos.

o =

En cuanto a la edad de presentacion, Ruiz de la Cuesta y col., * en un articulo de
1988, donde presentan dos casos, refieren que no existen reportes de esta
afeccion en recién nacidos; sin embargo, Meléndez en un articulo del 2011, donde
presenta un caso,® comenta deformidad temprana desde el nacimiento y que
guarda relacién con la familia, no siendo asi con este paciente , quien no tiene
antecedentes de deformidad ni paterna ni materna.

Son diversas las teorias existentes en relacién con el origen de la deformidad, lo
que dificulta su clasificacion y la posibilidad de encuadrarla dentro de los trastornos
del desarrollo esquelético. Grandis describe como principales causas la
osteomalacia juvenil por trastorno hormonal, necrosis aséptica, osteocondrosis de
origenlc}/ascular, anomalia congénita y acrodisplasia metadiafisaria congénita, entre
otros.

Se han descrito anomalias musculo-esqueléticas asociadas, tales como cifosis y
genuvalgus, deformidades de 2° dedos y de la metéfisis radial, rasgos mongoloides,
pies cavos, osteomielitis, miositis osificante progresiva. La deformidad de Kirner
puede ser un hallazgo casual en el curso de exploraciones 6seas por otra
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enfermedad.'® En algunas publicaciones la deformidad de Kirner esta incluida
dentro del grupo de las incurvaciones de los dedos junto a la clinodactilia y
camptodactilia.**

Desde el punto de vista radioldgico es tipico el arqueamiento de las falanges
distales de los quintos dedos con integridad epifisaria. La porcion distal de la
falange suele presentar un aspecto globuloso. La metéafisis de la falange permanece
arqueada después del cierre epifisaria. Puede haber retardo de la maduracion 6sea
antes de que aparezca la deformidad.*?

Macroscopicamente para algunos autores la anomalia del desarrollo esta localizada
en la epifisis de la falange mientras que para otros se afectaria solo la metéfisis, la
cual se arqueaba permaneciendo intacta la epifisis. Microscépicamente, no se han

detectado alteraciones en la estructura 6sea siendo esta completamente normal.*?

La deformidad no suele producir problemas funcionales para la vida corriente;
puede dificultar la ejecucion de determinadas actividades que requieren la
utilizacion fina de la mano como piano, violin, etcétera, pudiendo considerarse
como una deformidad estética. ’

Ruiz de la Cuesta y col., * refieren que la mayoria de las publicaciones revisadas por
ellos no suelen describir tratamientos quirdrgicos, haciendo referencia a un método
quirargico de facil ejecucion descrito por Carstam y Eiken, similar al de Meseguer,
para rectificar la incurvacion. P or otro lado, Meléndez,® basado en un analisis
biomecanico, describe un proceder para la correcciéon de la deformidad en cuello de
cisne que se produce en ocasiones, lo que nos parece la conducta mas adecuada.

CONCLUSIONES

Se comprobd el diagnéstico de la enfermedad de Kirner en un nifio de 4 afios que la
venia padeciendo desde su nacimiento y sin antecedentes familiares.

RECOMENDACIONES

Recomendamos realizar un diagndstico precoz y proceder a una osteotomia
correctora para evitar la deformidad secundaria en cuello de cisne al mejorar la
redistribucion de las fuerzas del mecanismo extensor.
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