Displasia fibrocartilaginosa focal de fémur.
Un caso de correccion espontianea
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Resumen

La displasia fibrocartilaginosa focal es una enfermedad rara que genera una deformidad localizada en los huesos largos
de los nifios. Algunos autores recomiendan la cirugia como tratamiento inicial. El objetivo de este trabajo es comunicar
un caso de displasia fibrocartilaginosa en el fémur que tuvo una resolucién espontdnea y revisar la bibliografia. Se co-
munica el caso de una nifia de 2 meses de edad con deformidad en varo del fémur izquierdo y discrepancia de longitud
de los miembros inferiores. La radiografia mostré una imagen en la didfisis femoral radiolticida de bordes esclerdticos y
deformidad en varo de 30°. En un periodo de 22 meses, se observo la correccién espontdnea completa de la deformidad.
Se han publicado 20 casos de localizacién femoral, 17 tratados con cirugia y tres, con correccion espontdnea. Se aconseja
mantener una conducta expectante durante un periodo mds prolongado que el recomendado en la literatura para evitar
procedimientos invasivos innecesarios.
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FOCAL FIBROCARTILAGINOUS DYSPLASIA OF THE FEMUR: A CASE WITH SPONTANEOUS RESOLUTION

Abstract

Focal fibrocartilaginous dysplasia is a condition of unknown etiology associated with long bone deformities in children.
Some authors recommend surgery as the initial treatment. The aim of this paper is to report a case of focal fibrocartilagi-
nous dysplasia of the femur with spontaneous resolution and to review the literature.

A case of a 2-month-old girl with varus deformity of the left femur and leg length discrepancy is reported. Radiographs
showed a radiolucent area with marginal sclerosis and a varus deformity of 30°. Over a period of 22 months, complete
spontaneous correction of the deformity was noticed. Twenty cases of femoral focal fibrocartilaginous dysplasia have
been reported in the literature, 17 were treated surgically, three showed spontaneous correction. Patients should be moni-
tored during a period longer than that recommended to avoid unnecessary invasive procedures.
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Caso clinico

Nifa de 2 meses de edad, sin antecedentes personales
ni familiares destacables que es traida a la consulta por
deformidad en varo del fémur izquierdo y discrepancia
de longitud de los miembros inferiores. La deformidad
habia sido notada a los pocos dias de vida y se habia in-
crementado, de manera progresiva, hasta el momento de
la consulta.

El examen fisico revela una marcada deformidad en
varo unilateral, un acortamiento clinico a expensas del
miembro inferior izquierdo y un rango de movilidad com-
pleto de miembros inferiores. Las radiografias muestran
lo siguiente: una imagen radiolticida de bordes esclerdti-
cos en la regién diafisaria del fémur izquierdo. Se solicita
telemetria de miembros inferiores en la que se observa
desviacion del eje mecédnico, deformidad en varo del fé-
mur izquierdo de 30° y una discrepancia de 3 cm (Figura
1). Se decide adoptar una conducta expectante. A los ocho
meses de la consulta, se realiza una nueva telemetria de
miembros inferiores en la que se objetiva un varo femoral
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Figura 1. Radiograffa de miembros inferiores de frente.
Edad: 2 meses. Varo de fémur izquierdo 30° mds acortamiento
del miembro inferior izquierdo de 3 cm.

de 9° y una discrepancia de 1,48 cm (Figura 2). A los
22 meses de la primera consulta, se constata con radio-
grafia la correccién completa de la deformidad y una leve
discrepancia (<1 cm) (Figura 3).

Discusion

La displasia fibrocartilaginosa focal es un proceso de
etiologia desconocida que genera una deformidad locali-
zada en los huesos largos de los nifios. Bell y cols.! descri-
bieron el primer caso en 1985 como un defecto fibrocarti-
laginoso en la regién medial de 1a metafisis proximal de la
tibia. Se han postulado varias teorias, como anomalia en
la insercién de la pata de ganso o alteraciones en el desa-
rrollo de comienzo intrauterino.? Jouve y cols.? postulan
que una banda fibrosa afectaria el periostio durante el cre-
cimiento con efecto de hemiepifisiodesis, lo que causaria
la deformidad angular.

Luego de una revision bibliografica, detectamos 74 ca-
sos de deformidades angulares de miembros inferiores se-
cundarias a displasia fibrocartilaginosa focal, 20 de ellas
en el fémur (Tabla).*'* Incluyendo nuestro caso, la edad
promedio de presentacién en esa revision fue de 18 me-
ses, con igual frecuencia en ambos sexos. Catorce casos
se presentaron con deformidades en varo y seis, en valgo.

La displasia fibrocartilaginosa focal suele presentarse al
comienzo de la marcha. Los padres suelen detectar una
incurvacién en varo o valgo de la extremidad afectada
lo que motiva la consulta.? El diagnéstico de la lesion se
basa en las imédgenes. Las radiografias muestran un aspec-
to caracteristico: imagen radiolicida con una concavidad
en la zona medial rodeada de bordes escleréticos que se
extienden a través de la regién diafisaria. La deformidad
no afecta la placa de crecimiento.?* Se puede recurrir a la
resonancia magnética o la tomografia computarizada para
confirmar el diagndstico. En la resonancia, la lesion tiene
una baja intensidad en todas las secuencias debido al den-
so tejido fibroconectivo. En la tomografia, se evidencia
la lesion esclerosante con aumento de la densidad limi-
tada a una cortical en continuidad con los tejidos blan-
dos (misculos y tendones).2* Con los datos clinicos y las
imagenes, la biopsia no suele ser necesaria para confirmar
el diagnéstico.? En los casos publicados que cuentan con
una biopsia, la histologia suele demostrar tejido fibroso
invaginado en la muesca del hueso cortical.
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Figura 2. Radiografia de miembros inferiores

de frente. Edad: 8 meses. Varo de fémur izquierdo 9°
mas acortamiento del miembro inferior izquierdo

de 1,48 cm.
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Figura 3. Edad: 22 meses. Correccién completa
de la deformidad mds acortamiento del miembro
inferior izquierdo de 1 cm.

Se ha descrito la resolucién espontdnea aproximada-
mente en el 45% de los casos de compromiso de la tibia
proximal.® En el fémur, sin embargo, hay solo tres casos
comunicados de correccién sin tratamiento quirdrgico.
Thabet y cols.'” reportaron un caso de deformidad en varo
del fémur distal izquierdo con resolucién espontdnea en
una nifia de 18 meses de edad. El dngulo lateral del fémur
distal era de 120° y el angulo medial de la tibia proximal,
de 103° y tenia un acortamiento de 14 mm del miembro
afectado. El paciente fue controlado anualmente con ra-
diografias de ambos miembros inferiores. Luego de siete
afios, se curd espontaneamente con un angulo lateral del
fémur distal de 86°, un dngulo medial de la tibia proxi-
mal de 86° y una discrepancia de 10 mm. Santili y cols.*
publicaron dos casos de nifias de 20 y 22 meses de edad,
cuya deformidad angular se resolvié espontdneamente en
un periodo de 58 y 31 meses, respectivamente.
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En nuestro caso, la correccién se produjo mds rapida-
mente (22 meses) que en los tres casos antes descritos.
Como la mayoria de los casos reportados en el fémur fue-
ron tratados inicialmente con cirugia, es dificil determi-
nar la tasa de resolucién espontdnea en esta localizacion.
Ademais, es imposible inferir a través de estos pocos ca-
sos, por qué algunos evolucionan hacia la curacién espon-
tdnea, mientras que otros progresan a la deformidad.

En conclusién, la displasia fibrocartilaginosa focal es
una lesion rara que debe ser tenida en cuenta entre los

diagndsticos diferenciales de deformidades angulares
en el nifio. El diagnéstico es principalmente radioldgi-
co. Cuando estd localizada en el fémur presentarfa cierto
potencial para la resolucién espontdnea en los primeros
afios de vida. Si bien el nimero de casos no es suficiente
como para estandarizar un tratamiento, en los nifios, se
recomienda mantener una conducta expectante median-
te controles clinico-radiolégicos durante un periodo mas
prolongado que el recomendado en la literatura para evitar
procedimientos invasivos innecesarios.

Tabla. Revision de la bibliografia sobre pacientes con displasia fibrocartilaginosa focal de fémur

Autor Edad al diagnostico Defor- Tratamiento Edad” Resultado Discrepancia
(meses) midad (meses) residual

Jouve y cols.?

22 F
Santili y cols.* 2

20 F

17 M
Choi y cols. 2

15 F

30 M

42 M
Beaty y Barret® 4

13 F

9 M
Vallcanera y cols.’ 1 13 M
Albifiana y cols.? 1 16 F
Amillo y cols.’ 1 12 M
Thabet y cols.! 1 18 F

24 M
Macnicol! 2

14 M
Poul y Straka'? 1 11 M
Ruchelsman y cols.! 1 20 F

15 M
Berson y cols." 2

16 F
Estudio actual 1 2 F

M = masculino; F = femenino.
*En el momento de la cirugia.

Ao 81 ¢ Suplemento ¢ Agosto 2016

Varo Escision Curacion
mformacmn
Valgo Observacién Sin cirugfa  Curacién
Varo Observacion Sin cirugia ~ Curacién
Osteotomia + .,
Varo .., 33 Curacién
fijacion externa
Osteotomia + .,
Valgo N 25 Curacion
fijacién externa
Escision + 04
Valgo p 54 Curacién
osteotomia
Escision + ..
Varo . 69 Curacién
osteotomia
Escision + Sin .,
Valgo P . > Curacién
osteotomia informacion
Escision + Sin .,
Varo . . ., Curacion
osteotomia informacion
Escision + ..
Varo . 24 Curacion
osteotomia
.., Sin .,
Varo Escision . .. Curacion
informacién
Valgo 3 osteotomias 44 Curacién
Varo Observacion Sin cirugfa  Curacién 10 mm
P Sin .,
Varo Osteotomia . ., Curacion
informacién
. Sin .,
Varo Osteotomia . ., Curacion
informacion
Varo Escision 13 Curacion 10 mm
Valgo Escision 27 Curacién
Escision + 04
Varo . 45 Curacion
osteotomia
Escision + ..
Varo . 29 Curacién
osteotomia
Varo Observacién Sin cirugfa  Curacién 10 mm
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