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Displasia epifisaria hemimélica
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RESUMEN

Se publica un caso de Displasia Epifisaria Hemimélica de localizacion multiple afec-

tando a tobillo y tarso.

Se realiza una amplia revision bibliografica analizando las diversas teorias etiopatogé-
nicas, anatomia patoldgica y posibilidades terapéuticas.

Descriptores: Displasia esquelética. Displasia epifisaria hemimélica.

SUMMARY

A case of Dysplasia Epiphysealis hemimelica is reported in a typical localisation on
the ankle and hindfoot. The pathology of the disease is discussed.

Key words: Skeletal dysplasia. Dysplasia epiphysealis hemimelica.

Introduccion

La Displasia epifisaria hemimélica fue

primeramente descrita por MOUCHET y BE-
LOT en 1926, pero realmente considerada
como entidad clinica por TREVOR en 1950.
Desde entonces se han publicado un centenar
de casos, de los cuales solo cuatro en nuestra
literatura (MENA-BERNAL y cols. 1968; BA-
LEN, 1971; ENRIQUEZ y cols. 1981 y BELLO
NICOLAU y cols. 1983).

Esta rara enfermedad, caracterizada por
la aparicion de osteocondromas unicos o
multiples de localizacion epifisaria y mas fre-
cuente en tobillo y rodilla, es de etiologia des-
conocida y de prondstico evolutivo benigno.

La escasa frecuencia de la misma, la opor-
tunidad de haber estudiado un caso y revisado
la literatura, son los motivos de la presente
publicacidn.

F.Z.G. Paciente varon de seis afios de edad, sin
antecedentes familiares ni personales de interés,
que acudid a nosotros remitido por su pediatra el
14-9-1981 por presentar pie plano valgo derecho y
crecimiento tumoral posteromedial del tobillo del
mismo lado desde hace un afio. No presenta dolor,
unicamente molestias referidas a dicha tumoracion
y relacionadas con el calzado.

Exploracion.— Nifio con buen estado general y
normal desarrollo ponderal y estatural. Craneo, co-
lumna vertebral, pelvis, caderas, cintura escapular
y extremidades superiores normales. Rodillas con
ligero genu valgo dentro de los limites fisiologicos.
Discreta atrofia de pierna derecha, cuyo perime-
tro a 15 cm del maléolo medial es de 20 cm, mien-
tras que en el miembro contralateral es de 22 cm.
(figura 1). Pie izquierdo plano valgo estatico ligero,
corregible mediante la hiperextension del primer
dedo.

Pie derecho: aplanamiento intenso de la boveda
longitudinal a la carga. Valgo de retropié aumenta-
do. Antepié ligeramente easanchado. Tumoracion
retromaleolar interna que hace desaparecer la
fovea lateroaquilea (figura 2). A la palpacion se
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aprecia masa de consistencia 6sea, no adherida a
plano superficial y fija al profundo. Dicha tumora-
cion no se desplaza con la movilidad flexo-
extensora del tobillo. No muestra dolor a la palpa-
cion ni trastornos circulatorios locales. En la cara
medial del pie, ligera prominencia respecto al con-
tralateral de la articulacion astragalo-escafoidea
(figura 3).

La movilidad del tobillo izquierdo es normal,
mientras que la del derecho tiene una flexion plan-
tar de 35 grados y una flexion dorsal de O grados.
La movilidad subastragalina se encuentra muy li-
mitada, al igual que la mediotarsiana.

No se objetivd dismetria clinica entre ambas ex-
tremidades inferiores.

Exploracion radiolégica.— Craneo, raquis, cade-
ras, cintura escapular y rodillas de aspecto normal.
Pie izquierdo: en las proyecciones en carga se apre-
cia ligero hundimiento astrdgalo-escafoideo en la
lateral, mientras que en la dorsoplantar, ligera des-
viacion medial del astragalo.

Pie derecho: En la proyeccion lateral de tobillo
se aprecia metafisis inferior de la tibia de aspecto
normal, epifisis aumentada de grosor en su porcidn
posterior y multiples imagenes calcificadas de osifi-

FiG. 1~ Aspecto de la pierna derecha, donde se
aprecia la atrofia ligera y global del miembro
afecto.

FIG. 2.- Tumoracidn retromaleolar interna de tobillo derecho que ocupa toda la fosa lateroaquilea.
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F1G. 3.— Pie derecho ensanchado y con prominencia medial del astrdgalo, marcando la diferencia
respecto al contralateral.

FIG. 4.— Radiografia de perfil del pie derecho donde se aprecia epifisis tibial inferior, de la cual par-
ten las multiples exostosis. Verticalizacion del astragalo.
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cacion irregular, estando la mayor de ellas en la
porcidn posterior y unida a la epifisis inferior de la
tibia mediante un fino pediculo, asi como rodeada
de un casquete osificado con calcificaciones irregu-
lares en su interior; las otras mas pequefias parecen
desarrollarse en la cara inferomedial de dicha epifi-
sis tibial. El astragalo se encuentra muy verticaliza-
do, formando el eje astragalo-escafoides-primer
metatarsiano un angulo de unos 40 grados. La osi-
ficacion del resto de los huesos tarsianos es normal
(figura 4). En la proyeccion anteroposterior de
tobillo se aprecia ligero ensanchamiento de la me-
tafisis tibial. Aumento de altura en la vertiente
medial de la epifisis y multiples calcificaciones e
irregularidades en la porcion posteromedial de la
misma. Astragalo de configuraciéon normal en sus
vertientes interna y externa (figura 5). En la proyec-
cioén dorsoplantar del pie derecho se observan cal-
cificaciones irregulares en la porcién medial de la
articulacion astragalo-escafoidea, que parecen te-
ner relacion con el astragalo. Otras de aspecto simi-
lar entre escafoides y primera cufia, que parecen
unirse a la superficie articular anterior del escafoi-
des, y algunas de menor tamafio entre primera
cufia y primer metatarsiano (figura 6).

Electromiografia— La electromiografia solicitada

por la miotrofia de la pantorrilla derecha no mos-
tré hallazgos patologicos.

Intervencion (12-11-81).— Abordaje retroma-
leolar interno. Se aprecia paquete neurovascular
rechazado por la tumoracién que obliga a la disec-
cién del mismo. Al abrir longitudinalmente la
sinovial se observa tumoracion cartilaginosa de'
superficie abollonada e irregular que se extirpa, asi
como otras mds pequeiias que quedan al alcance de
este abordaje (figuras 7 y 8).

Se remiten dichas piezas para su estudio anato-
mopatoldgico.

Informe  anatomopatolégico— Microscopica-
mente muchas formaciones se hallaban revestidas
por un tejido fibroso de apariencia pericondral, por
debajo del cual existia un cartilago hialino que
mostraba un diverso grado de espesor y desarrollo.

En uno de los tumores se observaba una hiper-
plasia de condrocitos y mostraron evidentes signos
de maduracion, con hipertrofia de sus citoplasmas,
agrupandose y disponiéndose en hileras, dando
imagen de distribucion en pila de monedas. En
continuidad con estas dreas de aplanamiento con-
drocitico existian areas de involucion celular, en
las que aparece matriz condral acelular sobre la
que se deposita material cdlcico, adosandose a ella

FIG. 5.- Radiografia anteroposterior de ambos tobillos. En el derecho se apl:ecia .ligero eqsz.mcha—
miento metafisario, asi como las lesiones localizadas en la vertiente medial epifisaria de la tibia. No
se observan alteraciones en las vertientes medial y lateral del astrdgalo.
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osteoblastos, osteoclastos y que son penetradas por
yemas vasculares iniciandose la formacion de tra-
béculas dseas inmaduras (figura 9, a y b). Todo
ocurre como si se tratara de un foco de osificacion
epifisaria.

El otro fragmento muestra una imagen histolo-
gica parcialmente superponible, salvo por el hecho
de que tras producirse la disposicion en pilas de
monedas de los condrocitos, se produce hipertrofia
con involucidn celular pero sin que se produzca
calcificacion ni osificacion de la matriz condral,
que involuciona y se necrosa (figura 10, a y b).

Evolucién.— Inmovilizacion en botin de yeso sin
carga durante dos semanas. A los dos meses la
movilidad postoperatoria del tobillo estd en los
mismos valores que la preoperatoria y el aspecto
morfoldgico ha cambiado con respecto a la tumo-
racion retromaleolar (figura 11), aunque en su
aspecto radiografico no hayan existido cambios
respecto a la situacion de verticalidad del astragalo;
verticalidad no modificable mediante plantillas
UCBL (University California Biomechanics Labo-
ratory).

En la actualidad el paciente se halla asintomatico,
siendo la movilidad del tobillo: 35 grados de fle-
xion plantar, 0-5 grados de flexidn dorsal, articula-
cion subastragalina moévil (pronosupinacion nor-
mal) y articulacion mediotarsiana rigida.

Discusion

Nomenclatura

La enfermedad ha recibido muy diversas
denominaciones, algunas de ellas incomple-
tas o que llevan a confusion. El término tar-
somegalia, que le dieron MOUCHET y BELOT
(1926) no es apropiado, ya que, posterior-
mente, se ha descrito en diversas localizacio-
nes, aunque siempre en epifisis de huesos
largos o en huesos cortos tarsianos o carpia-
nos. El nombre de aclasia tarsoepifisaria,
aunque mas completo —como ya sefial6 FAIR-
BANK (1956)- fue el que le dio TREVOR
(1950); no obstante, el término aclasia indi-
caria un fallo en el desarrollo de origen peri-
condrial cuando en realidad la enfermedad es
una verdadera displasia que afecta al creci-
miento de parte o de toda la epifisis. Condro-
distrofia epifisaria la denominan INGELRANS
y LACHERETZ (1953); es correcto en cuanto

que indica afectacion del cartilago epifisario
pero no en cuanto que es una distrofia, ya que
ésta seria una afeccion que llevaria a la defor-
midad de los huesos en el curso de su desarro-
llo y modelacién por una perturbacién nutri-
tiva extrinseca al hueso (alteraciones metabg-

FIG. 6.- Radiografia dorsoplantar del pie derecho

en la cual se aprecian imdgenes calcificadas en ar-

ticulacion astrdgalo-escafoidea, escafoideo-cuneana

y mas pequefias entre primera cufia y primer me-
tatarsiano.
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licas, enzimaticas, hormonales, vitaminicas),
lo cual no se ha demostrado en la afeccion
que nos ocupa.

Quiz4 el término mas comunmente utili-
zado sea el que le dio FAIRBANK en 1956 de
displasia epifisaria hemimélica. Indicando
que se trata de una displasia esquelética de
localizacion epifisaria y que afecta a una sola
vertiente de dicha epifisis. Aunque asi ocurre
en la mayoria de casos, incluso en los revisa-
dos por FAIRBANK, existen dos de ellos, uno
con afectacién de la totalidad de la epifisis
femoral proximal y otro que relata ciertas
anomalias epifisarias en la vertiente supues-
tamente indemne del astrdgalo. Casos simila-

FIG. 7.— Aspecto de la tumoraci6n en la interven-
cion. ET = Epifisis tibial inferior; TP = Paquete
neurovascular tibial posterior.

res han descrito SAXTON y WILKINSON
(1964), KETTELKAMP (1966), WIEDEMANN Yy
VON KREUDEMSTEIN (1981), CONNOR vy cols.
(1983), de afectacién de ambas vertientes
epifisarias medial y lateral. En nuestro caso
la afectacidon es solo del lado medial. Incluso
otros autores han descrito lesiones en el
miembro contralateral WIEDEMANN y cols.
(1981). Por lo cual el término actualmente no
seria del todo cierto, ya que, aunque en la
mayoria de casos descritos la distribucion es
efectivamente hemimélica, no es esta condi-
cion indispensable.

GOLDENBERG en 1966, lo llama osteocon-
droma epifisario, Unico en el caso de una
localizacidn aislada, y multiple cuando asi
sea su localizacion. No obstante, creemos que
dicho término, aunque muy descriptivo y co-
rrecto, se podria prestar a confusion con los
tipicos osteocondromas metafisarios.

FEVRE y RIGAULT (1968) le denominan
fragmentacion ésea hipertrofiante, nombre
que describe unicamente el aspecto radioldgico.

Nosotros, al igual que WIEDEMANN y
cols. (1981) creemos que el término toponi-
mico de enfermedad de Trevor en el momen-
to actual seria el mas adecuado.

Herencia

Respecto a este factor hereditario no han
sido descritos pacientes afectos en una misma
familia. DONALDSON y cols. (1953) publican
un caso de dos gemelos univitelinos, estando
solamente uno de ellos afecto, descartando
asi un factor hereditario. Tampoco han sido
descritos casos familiares, excepto el de HEN-
SINGER y cols. (1974) en el que seis pacientes
de dos generaciones mostraban combinacio-
nes de displasia epifisaria hemimélica, con-
dromas intracapsulares, condromas extraes-
queléticos y osteocondromas; pero como
seflalan CARLSON y WILKINSON (1979) y

‘CONNOR vy cols. (1983), parecen ser diferentes

afecciones coincidentes con esta enfermedad
y mas bien relacionadas con la predisposi-
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cion hereditaria de la osteocondromatosis
multiple.

En nuestro caso no fueron descubiertos
familiares afectos.

Etiopatogenia

En la formaciéon de una articulacidn,
segun sefiala Mc KIBBIN (1980), se observan
dos areas de condensacion mesenquimatosa,
una de ellas que dara lugar a la formacidn de
la cdpsula y elementos extraarticulares, den-
tro de la cual una porcidn de este mesénqui-
ma que se llamara sinovial, dard lugar a la
membrana sinovial y otras estructuras intra-
articulares, como los meniscos. Este mesén-
quima sinovial formara una capa que cubrird
el extremo del hueso en desarrollo, que poste-
riormente al condrificarse se hard indistin-
guible del resto del cartilago epifisario. Este
hecho es el que el autor antes mencionado

relaciona con la doble funcién del cartilago
articular. Una primera relacionada con el de-
sarrollo de una superficie de deslizamiento
para la articulacién a expensas de su capa su-
perficial, derivada de ese mesénquima sino-
vial; mientras la otra, situada en zona mds
profunda y derivada del mesénquima epifisa-
rio, proporcionara nuevo cartilago para el
crecimiento del nucleo de osificacidn, distri-
buyendo sus células en columnas a modo de
una fisis en miniatura. El trastorno se locali-
zaria en esta ultima capa profunda, afectando
secundariamente a la capa superficial.

Las hipotesis enunciadas son las siguientes:

— TREVOR (1950) lo interpreta como una
alteracion del anillo mitético epifisario, el
cual mantiene anormalmente su poder de divi-
sion mitotica, ocasionando por tanto excesi-
vo desarrollo en una porcidn epifisaria.

— FAIRBANK (1956) y RECHNAGEL (1960)

FiG. 8.— Tumoraciones resecadas en la intervencidn, con su superficie gbo!lonada e irregular y dife-
rente coloracién segun el grosor de su casquete cartilaginoso.
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piensan como hecho causal en factores tera-
toldgicos de diversa naturaleza que actuarian
en una etapa embrionaria precoz, durante un
corto espacio de tiempo y sobre un drea
pequeiia. De forma similar a los factores que
provocan defectos de desarrollo parcial en los
miembros.

—SAXTON y WILKINSON (1964) y CON-
NOR y cols. (1983), por analogia con los
osteocondromas tipicos metafisarios piensan
que se trataria de una pérdida de la polaridad
de la placa epifisaria.

Realmente el cuadro clinico es tan simi-
lar, con sus localizaciones Gnica y multiple,
asi como el andlisis anatomopatoldgico de las
tumoraciones resecadas, con la osteo€ondro-
matosis, que parece verosimil pensar en una

alteracion de las placas epifisaria o metafisa-
ria, dando lugar a osteocondromas en sus dos
localizaciones. Quiza asi tuvieran explica-

“cion los casos familiares expuestos por HEN-

SINGER y cols. (1974) de osteocondromas en
ambas localizaciones.

ODGEN (1976) piensa para los osteocon-
dromas metafisarios en un cambio de polari-
dad de la porcidn periférica de la fisis
causado por un trastorno del metabolismo de
los mucopolisacaridos. Nos quedaria sin
explicar el por qué de la escasa frecuencia de
los osteocondromas epifisarios comparada
con la de los metafisarios y el por qué no van
con mads frecuencia ambos asociados. Luego,
habria que pensar, mas que en un trastorno
metabolico como el enunciado por este au-

FiG. 9, a y b.— Explicacidn en el texto.
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tor, quizd en factores teratoldgicos que
actuan sobre una porcién muy localizada del
esbozo de la extremidad del embrién y
durante un tiempo muy corto; y segtin donde
actle esta noxa, se desarrollaria el osteocon-
droma en una u otra localizacion.

Frecuencia y sexo

Se trata de una afeccién rara, puesto que
no llegan al centenar los casos publicados en
la literatura mundial. En nuestro pais unica-
mente tenemos conocimiento del caso publi-
cado por MENA-BERNAL (1968) y el publicado
por BALEN (1971) y en cuyo articulo ademas
cita otros dos casos intervenidos cuya publi-
cacion posterior desconocemos.

Parece ser mas frecuente en varones que
en hembras, con una relacién de 3:1.

Localizaciones

De la revision bibliografica que hemos
efectuado y que incluye la mayor parte de los
casos publicados, podemos deducir que esta
displasia esquelética es de localizacién multi-
ple en el 65-70 por 100 de los casos y general-
mente afectando a una misma extremidad,
siendo excepcionales las localizaciones en el
miembro superior.

Suele afectarse la extremidad inferior y es
rara su bilateralidad. El lado interno, cual-
quiera que sea su localizacidn, se afecta en
doble proporcién al externo. Ambas extre-

FI1G. 10, a y b.- Explicacion en el texto.
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midades, derecha e izquierda, se afectan en
1gual proporcion.

Las localizaciones mas frecuentes fueron:
astragalo (20’6 por 100), epifisis distal femo-
ral (18’7 por 100), epifisis distal de la tibia
(16’7 por 100), epifisis proximal tibial (9’3
por 100) y escafoides tarsiano (7’3 por 100).
Por tanto, suele afectar a tobillo y pie o bien
rodilla, siendo el resto de las localizaciones
menos comunes y quedando reflejadas en la
figura 12.

Clinica

El comienzo de los sintomas y signos de
ecta afeccion tiene lugar durarnte la i:.fancia

N

FiG. l 1.- Aspecto posterior del tobillo tras la re-
seccion de las tumoraciones retromaleolares de
mayor tamafo que eran causa de las molestias.

pero puede ser algo variable puesto G:e se
han diagnosticado casos tanto en recién na-
cidos como otros mas tardios, hacia los 8 6

9 afios. )
El motivo de la consulta de los pacientes

suele ser por deformidad o tumoracion. La
deformidad varia segun localizacion y distri-
bucion hemimélica. Al ser mas frecuenie la
localizacién en tobillo, bicn en la vertiente
epifisaria tibial inferior o astragalina, pero
fiecuentemente medial, existird un pie pla-
no-valgo. Si la localizacién es en la rodilla
se producira una deformidad axial de la
misma y con mas frecuencia acudira por un
genu valgo, por ser mas frecuente la locali-
zacidn en el lado medial de la rodilla (epifi-
sis femoral inferior).

El segundo motivo de consulta suele ser el
hallazgo de una tumoracion, hecho caracte-
ristico de la localizacion en el tobillo. Se trata
de una masa de consistencia dura que no
afecta a tejidos blandos superficiales y que no
es dolorosa a la palpacion. Tienden a aumen-
tar de tamafio ez relacion con el crecimiento
del miembro y en ocasiones en forma aislada
y brusca, hecho que puede llevar a confusion
diagndstica con una tumoracion de caracter
maligno.

En nuestro caso, la presentacion de un pie
plano-valgo y la tumoracion que le ocasionaba
molestias con el calzado fue el motivo de la

consulta.
La aparicion de dolor es poco frecuente,

presentandose en los pacientes en funcidn de
la edad y con el curso evolutivo de la enfer-
medad. Unicamente determinadas localiza-
ciones como muifieca, dorso de pie y rodilla
en el caso de provocar un bloqueo doloroso y
cuando se produzca el caso poco frecuente de
la fractura de uno de los osteocondromas,
puede aparecer este sintoma.

Otro sintoma, menos llamativo que los
anteriores pevro siempre frecuente, es la limi-
tacion de la movilidad articular, la cual esta
en relacion con la gravedad de la deformidad
articular o con la presencia de una gran
tumoracion.
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En la mayoria de casos suele ser evidente
una discreta atrofia de la extremidad, con dis-
minucion del perimetro de la misma respecto
al miembro contralateral, sintoma en el que
han insistido la mayoria de los autores, pero
que es secundaria a la disminucién de fun-
cion articular y que no causa incapacidad. En
algun caso, como ocurrié en el nuestro, llevo
a sospechar una lesidon neuroldgica, pero el
balance muscular y la E.M.G. eran normales.

Con menos frecuencia pueden existir dis-
metrias en los miembros, habiéndose publi-
cado al respecto, casos con alargamiento del
miembro afecto y otros con acortamiento; si
la hay, la dismetria sera muy discreta y mds
frecuentemente se tratara de acortamiento de
la extremidad afecta.

En ningun caso se han encontrado altera-
ciones en las pruebas analiticas.

Exploracion radioldgica

Los hallazgos son caracteristicos. Las
alteraciones se encuentran limitadas a las
epifisis, siendo generalmente la metéfisis nor-
mal. La epifisis suele presentar un ensancha-
miento irregular del lado afectado y mas fre-
cuentemente el aspecto sugiere una masa de
tejido cartilaginoso en la cual se pueden ver
un numero variable de nucleos de osifica-
cion, ifregulares en forma y tamafio y tan
juntos que parecen formar una masa separa-
da del hueso epifisario; pero con el tiempo
tienden a fusionarse y a quedar -unidos me-
diante un pediculo al hueso epifisario. Estas
alteraciones se observan s6lo en una mitad de
la epifisis.

Cuando se afecta la epifisis inferior del
fémur, la tumoracion crece hacia atras hacia
el espacio popliteo y también se extiende
bien hacia el lado medial o hacia el lado late-
ral, segun localizacién de la misma. Cuando
es el tobillo el afecto, lo hace mas sobre su
vertiente postero-medial, apareciendo un
maléolo medial ensanchado y con crecimien-
to tumoral posterior. En el caso del astragalo
suele aparecer éste ensanchado e irregular en

su vertiente medial, duplicando a veces el
tamafio respecto a la vertiente contraria.

En las localizaciones de huesos tarsianos,
tal como escafoides y primera cufia, suele
existir una apariciéon prematura de los
nucleos de osificacion y aparicién de varios
focos en lugar de un solo centro de osifica-
cion.

Por tanto, las alteraciones epifisarias
varian segun se trate de epifisis de huesos lar-
gos —fémur, tibia— o bien de huesos epifisarios
tarsianos. En el primer caso la imagen asemeja
a los tipicos osteocondromas, mientras que
en el segundo caso se trata de ensanchamien-
tos irregulares de dichos huesos.

Las metafisis no suelen estar afectadas.
Unicamente en alguno de los casos descritos

7%
93%

5%
1%

1% e

FiG. 12.- Porcentajes y locaiizaciones sobre 175
epifisis afectas en 71 pacientes publicados en la li-
teratura mundial. Obsérvese como tobillo (37’3
por 100) y rodilla (28 por 100) ocupan los prime-
ros lugares en frecuencia.
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(SAXTON y WILKINSON, 1964; KETTELKAMP
y cols. 1976; FAIRBANK, 1956; CONNOR
y cols. 1983) aparecen ensanchamientos,
incurvaciones o estrias longitudinales radio-
transparentes que recuerdan la persistencia
de columnas cartilaginosas, tal como ocurre
en la enfermedad de Ollier.

Anatomia patolégica

La lesion puede ser una masa pediculada
con una cabeza cartilaginosa o bien una
superficie articular ensanchada, irregular e
indistinguible 'del resto de la epifisis. Gene-
ralmente, antes de completarse la osificacion,
suele haber un area de clivaje entre la masa
tumoral y la epifisis. Las masas tumorales se
encuentran cubiertas por cartilago brillante y
azulado similar al de la epifisis normal.

Microsedpicamente el aspecto es indistin-
guible del de una exdstosis osteocartilagino-
sa, mostrando zonas de hueso normal cubier-
tas por un capuchdn de cartilago hialino y
cuya formacion 6sea se produce mediante
osificacion encondral.

Autores como KETTELKAMP y cols. (1966)
han encontrado en algunas exdstosis reseca-
das durante el crecimiento nidos de células
cartilaginosas que mostraban una gran proli-
feracion activa; y hallazgos similares expli-
can el que en adultos algunas lesiones puedan
experimentar cambios bruscos de tamaio.
En algunas zonas pueden observarse areas de
necrosis por déficit nutritivo.

El examen microscdpico de nuestro caso
es indistinguible del de un osteocondroma,
sin embargo, aunque se han observado areas
de osificacion encondral, hay otras en las que
no se llega a la calcificacion ni osificacion de
la matriz condral, sino que ésta involuciona y
se necrosa. Esto podria estar relacionado con
aquellos casos en los que se ha descrito una
regresion espontdnea de las lesiones, tanto
clinica como radiogrdfica (LENART y ASZODI,
1974).

Enfermedades asociadas

Aunque no se ha encontrado explicacion
satisfactoria para alguna de las lesiones en-
sontradas asociadas a la displasia epifisaria
hemimélica, se han publicado las siguientes:

— Sindrome de Sprengel (FAIRBANK, 1956).

- Exdstosis metafisaria (INGELRANS y
LACHERETZ, 1953 y HESINGER y cols.
1974).

~ Lesiones meniscales al quedar engloba-
do el menisco en la masa osteocondral
(KETTELKAMP, 1966).

- Condromatosis sinovial (BALEN, 1971).

Diagnéstico diferencial

El diagndstico diferencial puede hacerse
con las siguientes afecciones:

— Condromatosis sinovial. En este caso el
diagnostico se hace en pacientes de mayor
edad y en los cuales las epifisis no estan afec-
tadas.

— Displasia epifisaria puntata (Enferme-
dad de Conradi). En esta afeccidn, cuando el
tarso se afecta, el punteado se observa en la
totalidad de la epifisis, mientras que en la dis-
plasia epifisaria hemimélica se observaran las
tipicas calcificaciones en la periferia y en una
porcidn de la misma epifisis; ademas, se trata
de una afeccidn bilateral.

~En la encondromatosis multiple (Enfer-
medad de Ollier), los hallazgos radiograficos
mas llamativos se producen en la metafisis,
respetando siempre la epifisis. En cambio, en
la displasia epifisaria hemimélica la afecta-
cion metafisaria es excepcional y cuando lo
hace es de forma muy localizada.

— En un caso publicado por WOLFGANG y
HEATH (1976) se plantearon problemas diag-
ndsticos en un nifio de 9 afios de edad con
lesiones localizadas en astragalo, por haber
relatado un accidente de trafico a los dos afios
y medio de edad, atribuyéndose la morfologia
tipica de la displasia epifisaria en esta region
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a secuelas postraumdticas, y, por tanto,
pudiendo plantear problemas médico-legales.

— Aunque la acondroplasia y el hipotiroi-
dismo pueden producir irregularidad en las
epifisis, no suelen existir problemas de diag-
nostico diferencial debido a la evidencia de
los sintomas y signos clinicos.

Prondstico y evolucién

La deformidad aumenta los primeros
afios de vida en relacidon con el crecimiento
del nifio hasta llegar a la vida adulta, en que
parece detenerse. Algunas de estas lesiones
mantienen la posibilidad de aumentar de
tamafio en el adulto por proliferacién de la
capa cartilaginosa de la tumoracidn, similar a
como lo hacen ocasionalmente algunas exos-
tosis cartilaginosas tipicas metafisarias; hasta
tal punto que llegue a sugerir la degeneracion
maligna de la misma, sin haberse comprobado
histolégicamente en ningin caso este tipo de
transfor!nacién. De acuerdo con este creci-
miento, la deformidad articular ira progresando,
pero, aunque FAIRBANK (1956) presumid que
en sus casos se produciria una artrosis dege-
nerativa precoz, no llegd a constatarla. Los
29 casos seguidos hasta la vida adulta por
CONNOR y cols. (1983), unicamente dos de
ellos hicieron esta complicacion, siendo por
lo tanto su prondstico evolutivo benigno.

Tratamiento

El tratamiento de la displasia epifisaria
hemimélica, aunque es quirurgico, debe indi-
vidualizarse segun la deformidad, el dolor, o
el déficit funcional. En casa de osteocondro-
mas pediculados, deben de ser resecados,
puesto que asi se eliminard la deformidad y el
dolor. Caso diferente son aquellos en los cua-
les la epifisis en una de sus vertientes se
encuentra afecta en forma multiple y su
reseccion entrafiaria el realizar una interven-

cién muy mutilante, que llevaria a una ines-
tabilidad articular y a la produccidon de una
gran superficie cruenta con gran riesgo de
posterior rigidez.

Cuando, aun resecando la tumoracidn, y
en el caso de la rodilla, quedase una deformi-
dad residual en varo o valgo, debe ser solu-
cionada mediante osteotomia correctora.

En nuestro caso extirpamos las tumora-
ciones mas prominentes y que le causaban
molestias, dejando otras multiples mds pe-
quefias por el riesgo de comprometer la
movilidad articular o dafar el cartilago de
crecimiento, .con la salvedad de que los
padres han sido informados de que en su dia
pueda necesitar una artrodesis de tobillo.

Otro tipo de intervenciones, cuando asi lo
requieran, pueden ser: alargamiento de Aqui-
les para una deformidad en equino; menis-
cectomia, en caso de menisco dafiado; o bien
epifisiodesis o grapado para corregir una dis-
metria.
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