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RESUMEN

La displasia epifisaria hemimélica o enfermedad de Trevor es una deformidad osteocartilaginosa en la region epifisaria. Es
poco frecuente y predomina en el sexo masculino. Se desarrolla en la infancia cuando los cartilagos de crecimiento estin
abiertos, y afecta principalmente el tobillo y la rodilla. Su origen es desconocido.

Se presentan tres casos con distinto grado de compromiso y las alternativas terapéuticas. Un solo caso quirdrgico por
equino irreductible. Se detallan la técnica quirdrgica, el manejo posoperatorio y el resultado de anatomia patoldgica. Se
recomienda operar sélo a pacientes con alguna limitacion funcional o severa deformidades por el alto indice de recidiva.

Palabras clave: Enfermedad de Trevor; osteocondroma epifisario; tobillo; osificacién endocondral.
Nivel de Evidencia: IV

ANALYSIS OF DYSPLASIA EPIPHYSEALIS HEMIMELICA (TREVOR’S DISEASE) OF THE ANKLE

ABSTRACT

Dysplasia epiphysealis hemimelica or Trevor’s disease is an osteocartilaginous deformity in the epiphyseal region. It is an
uncommon entity, and predominates in the male sex. It develops during childhood, when growth cartilages are open, and
mainly affects the ankle and knee. Its origin is unknown.

Three cases with different degree of involvement and therapeutic alternatives are presented. Only one surgical case due
to irreductible equinovarus. Surgical technique, postoperative management and result of pathological anatomy are explai-
ned. We recommend surgery only for patients with some functional limitation or severe deformities due to its high rate
of relapse.
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Introduccion

La displasia epifisaria hemimélica es una entidad muy
poco frecuente, con una incidencia de 1:1.000.000, que
predomina en el sexo masculino (relacién hombre:mujer
3:1) y se manifiesta entre los 2 y 14 afios. La articulacién
del tobillo es la mas afectada (54%), seguida de la ro-
dilla.'”

Esta enfermedad se caracteriza por sobrecrecimiento
osteocartilaginoso desde un lado de la epffisis (lateral o
medial, lo cual lo define como hemimélico). El compro-
miso medial de la epffisis es, en frecuencia, el doble que
el lateral. Las lesiones son consideradas como osteocon-
dromas epifisarios; hasta el momento, no se han publicado
casos de degeneracién maligna.®

Segtn la ubicacion, las lesiones pueden ser articulares
o0 yuxtarticulares, estas tltimas tienen mejor prondstico.’

Matias Iglesias y cols.

Los motivos de consulta suelen ser la tumoracion, la
deformidad, la limitacién para la movilidad y la rigidez
articular.

En la actualidad, no existen guias de tratamiento estan-
darizadas, pero la mayoria de los autores concuerdan en
que el tratamiento quirdrgico debe indicarse cuando hay
dolor, deformidad o limitacion de la movilidad. Es im-
portante considerar que estas lesiones tienen altas tasas
de recidiva luego de su reseccidn y pueden ser necesarias
varias intervenciones.?

El objetivo de este articulo es describir la forma de pre-
sentacion y un esquema de sugerencia terapéutica.

Caso clinico 1

Varén de 16 afios, que consulta por deformidad indolora
del tobillo, sin limitacién funcional (Figuras 1-3).

A Figura 2. Caso 1. Radiograffa de ambos tobillos, de frente y perfil.
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A Figura 3. Caso 1. Control radiogréfico a los dos afios.

Caso clinico 2

Hombre de 42 afios, asintomadtico, que consulta por de-
formidad del tobillo, de 13 afios de evolucidn, sin aumen-
to progresivo de tamafo (Figuras 4 y 5).

A Figura 5. Caso 2. Tomograffa computarizada. Exostosis marginal lateral a nivel del astrdgalo en relacién con el recorrido del
ligamento peroneo-astragalino anterior, el cual se encuentra incompletamente delimitado en este examen. Se observa otra drea
de exostosis dorsal en relacién con las articulaciones astragalo-escafoidea y calcaneo-cuboidea.

Rev Asoc Argent Ortop Traumatol 2018; 83 (4): 291-297. ﬁ ISSN 1852-7434 (en linea)



Caso clinico 3

Varén de 12 afios, con retroversion de la rodilla dere-
cha durante la ambulacién, y deformidad en el tobillo.
Afeccion en codo derecho, que no limita la movilizacidn,
pero con deformidad. Requiri6 cirugia de tobillo (Figuras

6-8).

Matias Iglesias y cols.

Técnica quirtdrgica

Abordaje anteromedial centrado en el dpex de la defor-
midad de aproximadamente 8 cm de longitud, se llega al
osteocondroma y se lo reseca con un margen de seguridad
de 8 mm tanto en el astragalo, como en el margen antero-
medial de pilén tibial, se realiza alargamiento de Aquiles
percutineo (Figura 9).

A Figura 6. Caso 3. Deformidad en el tobillo, sin signos inflamatorios.

i

A Figura 7. Caso 3. Radiografias de tobillo derecho, de frente y perfil. Alteracion a nivel del pilén y el astragalo.

A Figura 8. Caso 3. Tomografia computarizada. Hipertrofia en un nicleo de osificacién con una masa adyacente de tejido

blando calcificado.
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A Figura9. Caso 3. A. Tumoracién de 8 cm aproximadamente. B. Reseccién de osteocondroma con margen de seguridad

de 8 mm. C. Muestra para anatomia patoldgica.

Se inmoviliza mediante un yeso con el tobillo a 90°,
durante 15 dias y, a los 15 dias, se pasa a bota walker.
El paciente inicia ejercicios de amplitud articular con
un kinesi6logo, segiin la tolerancia al dolor. No se re-
gistraron complicaciones y la evolucién ha mostrado un
tobillo con movilidad hasta de 90°, disminucién de la

flexién de la cadera y la rodilla, mds marcha conforta-
ble. Se envia el material resecado a anatomia patolégica.
El informe indica tejido cartilaginoso revestido de capa
fibroconectiva densa, con osificacién endocondral y te-
jido 6seo maduro, lo que constituye un osteocondroma
(Figura 10).

A Figura 10. Caso 3. Anatomia patolégica. Proliferacién de tejido cartilaginoso sobre una base de tejido 6seo compatible con un
osteocondroma.

Discusion

La displasia fue descrita, por primera vez, en 1926, por
Mouchet y Belot, como tarsomegalia, haciendo referencia
a su localizacién mds frecuente.’ En 1950, Trevor acuiié
el término acalasia tarsoepifisaria. En 1956, Fairbank usé
la expresion displasia epifisaria hemimélica, que es la de-
nominacién actual mds comtin.'’

Se la considera un osteocondroma epifisario; histold-
gicamente se asemeja al osteocondroma, surgiendo de la
epifisis. No hay reportes bibliogrificos de degeneracion
maligna.
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La etiologia es desconocida. Connor y cols.'' proponen
que el defecto se debe a una anormal regulacién del cre-
cimiento del cartilago en las epifisis afectadas, no existe
evidencia de factores hereditarios.

Se manifiesta clinicamente con tumoracion, deformidad,
limitacion para la movilidad y rigidez articular. Otros sinto-
mas incluyen cojera y discrepancia de extremidades. El so-
brecrecimiento del miembro puede atribuirse al crecimiento
de muiltiples centros epifisarios o al aumento del aporte san-
guineo en la zona operada. El acortamiento del miembro, en
general, es la consecuencia del cierre prematuro de las fisis
o puede ocurrir como complicacién de la cirugia.!>!3
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En la actualidad, se utiliza la clasificacién de Azouz y
cols.,' quienes la dividen en tres grupos: Grupo 1 o lo-
calizada, compromiso de una epffisis; Grupo 2 o cldsica
(la mas comun), compromiso de mds de una epffisis en el
mismo miembro; Grupo 3 o generalizada, todo el miem-
bro inferior estd comprometido.

Keret y cols. dividen las lesiones en yuxtarticulares o
articulares, en lugar de extrarticulares e intrarticulares.
Extrarticular sugiere que la lesion es extracapsular, pero,
en su serie de casos, todas las lesiones eran epifisarias e
intracapsulares, algunas adyacentes a la articulacion (yux-
tarticulares) y otras directamente comprometian la super-
ficie articular (articulares).

Las radiografias simples suelen ser suficientes para
llegar al diagndstico, si el médico estd familiarizado con
esta patologia. Se observa una masa parcialmente osifica-
da, lobulada que surge, de forma unilateral, de la epifisis
afectada con conexion 6sea o sin ella. Algunas imagenes
radiolégicas pueden confundirse con un cuerpo libre in-
trarticular, osteocondromatosis o condromatosis sinovial.

Entre los diagnésticos diferenciales, se pueden mencio-
nar la displasia epifisaria multiple, el osteocondroma, la
exostosis hereditaria miltiple y el condrosarcoma.>*!516

La tomografia computarizada es principalmente qtil en
la planificacién preoperatoria, permite evaluar el tamafio
de la masa, la relacion con los huesos cercanos y el estado
de la articulacion.

La resonancia magnética permite evaluar la relacién de
la masa con los elementos nobles; ademds, es muy util
para determinar el tamafio de la masa, la deformidad arti-
cular y el estado de la superficie articular.

La mayorfa de los autores concuerdan en que el trata-
miento quirdrgico debe indicarse si hay dolor, deformidad
o limitacién de la movilidad.

Si se opta por la reseccidn, esta debe ser completa; de
lo contrario, todo tejido patoldgico remanente continuara
creciendo y se producird la recidiva.

En casos de deformidad puede implementarse la resec-
cién de la masa asociada a osteotomias correctoras.

Autores, como Struijs y cols., creen que, ante la mini-
ma limitacion funcional o un dolor moderado, se debe
efectuar la reseccion. En su experiencia, esta patologia
evoluciona hacia el crecimiento de la masa, con la con-
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Matias Iglesias y cols.

comitante deformidad articular. Es esencial la reseccion
completa de todo el tejido patolégico, caso contrario el
tumor residual continuard creciendo y producira una de-
formidad articular.”

Keret y cols. refieren excelentes resultados en reseccio-
nes de lesiones yuxtarticulares y malos resultados en los
casos de escisiones de lesiones articulares. Sobre la base
de su experiencia, no recomiendan la reseccién de lesio-
nes articulares, excepto que se presenten como cuerpos
libres. Aconsejan la reseccion si hay lesiones yuxtarticu-
lares sintomadticas y cuerpos libres articulares.

Acquaviva y cols."” clasifican las lesiones en extrarti-
culares e intrarticulares, segtin su localizacién. Para las
localizaciones extrarticulares, la reseccion seria lo indica-
do, segtin el caso, con resultados favorables. En lesiones
intrarticulares, las osteotomias serian necesarias para las
lesiones intrarticulares, con el objetivo de lograr correc-
ciones angulares de las deformidades.

Segtin Gokkus y cols., si la lesién es intrarticular, espe-
cialmente si se encuentra en la rodilla, estaria indicada la
artroscopia para evaluar la superficie de la masa intrarti-
cular; si esta se adapta a la curvatura articular, no deberia
resecarse, y la hemiepifisiodesis seria una opcién para co-
rregir la deformidad.'®

Masquijo y Baxter!? concluyen en que el tratamiento de
esta patologia no estd definido en la actualidad y que solo
deben ser tratadas quirdrgicamente las lesiones sintométi-
cas o que interfieran con la funcién.

Bakerman y cols. sugieren para el seguimiento, luego
de la reseccién, una resonancia magnética anual para eva-
luar una probable recidiva.?’

Conclusiones

La displasia epifisaria hemimélica es una enfermedad
muy poco frecuente con compromiso del tobillo. El tra-
tamiento suele ser no quirtirgico, salvo que comprometa
la funcién articular, la bipedestacién y las articulaciones
vecinas.

En nuestro paciente operado, la indicacién se basé en
un equino irreductible, la marcha claudicante con rodilla
y cadera en flexion.
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