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RESUMEN

Se trata de una displasia epifisaria hemimélica localizada en calcaneo. Entidad poco
frecuente, de sencillo diagndstico cuando se conocen las caracteristicas radioldgicas, in-
distinguible microscOpicamente de un osteocondroma, diferencidandose por su localiza-
cién, con tendencia a la recidiva tras la exéresis y evolucién cuando es intraarticular a

artrosis secundarias.

Descriptores: Displasia epifisaria del calcaneo. Calcaneo: Displasia epifisaria.

SUMMARY

A case of Dysplasia Epiphysealis hemimelica of the of calcis is described, as well as
its radiological signs and histological picture like that of the osteochondroma, whose his-
tological aspects are very similar but the recurrence prone and localisation are very signi-

ficative.

Its intrarticular evolution gives way to ostheoarthritis.

Key words: Dysplasia Epiphysealis Hemimelica of the os calcis. Os calcis. Dysplasia

Epiphysealis hemimelica.

Introduccion

Se trata de un trastorno constitucional
del hueso, caracterizado por alteraciéon del
crecimiento de una o mads epifisis o hueso
carpiano o tarsiano, con proliferacion anar-
quica de tejido cartilaginoso y osificacion
encondral, de distribucidn hemimélica y
afectacién predominante del miembro infe-
rior.

Descrita por primera vez por MOUCHET
y BELOT (1926) como tarsomegalia, TREVOR
(1950) la denominé aclasia tarsoepifisaria,
siendo FAIRBANK (1956) quien le dio la ac-
tual denominacion.

La etiologia es desconocida.

Patogénicamente podemos explicar el
proceso siguiendo los esquemas de RUBIN de
desarrollo dseo, que considera que cada seg-
mento anatomico realiza una misidon dife-
rente. La epifisis representa la hemiesferiza-
cion, la fisis lleva a cabo el crecimiento, la
metafisis mediante la funelizacion (embudi-
zacion) adapta el gran didmetro fisario al
réeducido de la difisis, y ésta por ultimo se
hace cargo.de la cilindrizacion diafisaria.
(Esquema 1).

Partiendo de estos conocimientos (con-
firmados experimentalmente por diversos
autores), RUBIN realiza estudios experimen-
tales en ratas irradiando selectivamente
determinadas zonas Oseas en crecimiento,
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logrando obtener una réplica de algunas dis-
plasias humanas, tras lo cual realiza una
clasificacion sencilla y didactica en la que
agrupa las displasias segun sea por defecto o
por exceso y a nivel de la fisis, metafisis, epi-
fisis o diafisis (ya que existe una correlacion
entre el segmento alterado y el cuadro clinico).

La interpretacion patogénica de la dis-
plasia epifisaria hemimélica siguiendo a Ru-
BIN, seria una interferencia en el proceso de
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hemiesferizacion debido a una hipertrofia
del cartilago osificable, que afecta de una
forma asimétrica a una o varias epifisis. (Es-
quema 2).

Dada la multitud de clasificaciones exis-
tentes y la gran variedad de epdnimos, en
1969 se celebra en Paris una reunion en la
que participan FAURE, KAUFMANN, Koz-
LOWSKI, LANGER, LEFEVRE, SEUVEGRAIN,
MAROTEAUX, SCOTT, SILVERMAN y SPRAN-

HEMIESFERIZACION

CRECIMIENTO

FUNELIZACION

CILINDRIZACION

Esquema 1. Desarrollo 6seo normal (RUBIN)
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GER, en un intento de crear una clasificacion
unificada, dividiendo las displasias en: 1)
trastornos constitucionales dseos con pato-
genia desconocida (sobre criterios morfold-
gicos) y 2) con patogenia conocida (basada
en datos bioquimicos o patogénicos), in-
cluyendo la displasia epifisaria hemimélica
en el primer grupo dentro de las osteocon-
drodisplasias (anormalidades del crecimien-
to cartilaginoso y/o dseo) y en el subgrupo

caracterizado por un desarrollo desorganiza-
do del cartilago y componentes fibrosos del
esqueleto. (McKUSICK).

Caso clinico

S.B.N., varon de 5 afios, cuyos antecedentes
personales y familiares carecen de interés, consul-
ta por la aparicién de una tumoraciéon dura e
indolora en talon derecho.

HEMIESFERIZACION

CRECIMIENTO

FUNELIZACION

C - ::> CILINDRIZACION

Esquema 2. — Desarrollo 0seo en la displasia epifisaria hemimélica (RUBIN).
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Exploracién: palpacién de una tumoracién
dura en regién posterior del calcaneo (fig. 1), in-
dolora adherida al hueso subyacente, no adherida
a planos superficiales, la piel que la recubre no
presenta signos inflamatorios. La movilidad de to-
billo y pie estd en limites normales, no existiendo
trastornos neuro-vasculares distales. El estado ge-
neral del enfermo es bueno y la exploracion por
aparatos es normal. .

Radiolégicamente en proyeccion oblicua de
ambos pies, se objetiva en calcaneo derecho la
existencia de una tumoracion irregular de 2 x 0’5
cm en tuberosidad posterior del calcaneo con cal-
cificaciones en su interior. (fig. 2).

Todos los datos del laboratorio son normales
asi como el mapa seo.

El estudio isotdpico muestra un aumento de
captacion a nivel de la tumoracion (region poste-
rior del calcdneo).

Con intervalo de 4 meses realizamos nueva ra-
diografia lateral de calcdneo, apreciandose un
aumento de la osificacion y tamafio de la tumora-
cidén, cuyos bordes estdin mejor delimitados (fig. 3).

Practicamos extirpacidon biopsia a través de

FiG. 1.- Fotografias clinicas del paciente en las
que se puede apreciar una tumoracion en la re-
- gion posterior del calcaneo.
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una incision paraaquilea externa, hallando una
masa irregular de contornos lobulados y amplia
base de implantacién, coloracién blanco-azulada
y consistencia dsea en tuberosidad posterior del
calcdneo, adherida parcialmente a la insercién
distal del tenddn de Aquiles, visualizando un sur-
co de delimitacidn a través del cual realizamos la
exdresis, apreciando en la esponjosa del calcdneo
abundantes inclusiones de cartilago por lo que
ampliamos la reseccion.

El estudio anatomopatoldgico de la pieza mos-
tr6 la presencia de una lesion osteo-cartilaginosa
sobreelevada de una amplia base de implantacidn,
recubierta de cartilago hialino, en algunas areas
fibroso, en el que la celularidad era muy variable,
observandose zonas de hiperplasia con aumento
del niimero de condrocitos que en ningun caso
mostraban signos de atipia. En el espesor del car-
tilago se observaban diferentes nucleos de osifica-
cién endocondral (fig. 4) en diferentes estadios de
actividad separadas por anchas bandas de cartila-
g0 en reposo. '

La imagen histoldgica es parecida a la que se
observa en algunos osteocondromas de tipo sesil
en los que los limites osteocartilaginosos son irre-
gulares (fig. 5).

El control radiolégico postoperatorio eviden-
cia la reseccién completa de la zona displasica
(fig. 6).

Discusion

El interés de nuestro caso radica en la
localizacion poco frecuente con las caracte-
risticas de displasia epifisaria hemimélica.

La etiologia es desconocida, los casos
son esporadicos sin factores hereditarios ni
familiares  (WINNE-DAVIES, SHARRARD,
Luck, MAROTEAUX, CONNOR), con predo-
minio masculino (3 a 1), siendo la edad de
comienzo entre los 2 y 14 afios, con mayor
frecuencia a los 5 afios (FINIDORI), aunque
hay casos descritos en el recién nacido y en
el adulto (estos datos se confirman en nues-
tro caso).

Clinicamente se caracteriza por la apari-
cion inicialmente de una tumoracion de
consistencia dura o ligeramente elastica
(inicas caracteristicas encontradas por noso-
tros), que cuando es intraarticular puede dar
deformidad en los miembros por desviacion
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FIG. 2.~ Radiografias oblicuas de ambos pies en las que se puede apreciar una tumoracion en la tu-
berosidad del calcaneo derecho con calcificaciones en su interior.

axial de éstos (genu valgo, varo, equinismo,
etc.), dismetrias (por acortamiento y mas ra-
ramente por alargamiento), restriccion de la
movilidad articular (TACHDJIAN, SAXTON,
FINIDORI, BIGLIANI, KETTELKAMP, MARO-
TEAUX, CONNOR, GOMAR), y ocasionalmen-
te dolor.

Las lesiones tienen una distribucion he-
mimélica con afectacién predominante en
miembros inferiores, afectando mas frecuen-
temente astragalo (GOMAR), epifisis femoral

" distal y epifisis tibial distal, generalmente a
nivel del cartilago articular (Tabla 1) (afec-
tacion del cartilago extraarticular en nuestro
caso y localizacion en calcaneo).

Las imdgenes radiograficas varian con la
edad del paciente (TACHDJIAN) siendo en la
lactancia normales o determinando un en-
sanchamiento metafisario ligero (KETTEL-
KAMP); cuando la edad del paciente es
mayor, generalmente la lesion aparece con
una masa inicialmente cartilaginosa con
multiples centros de osificacion (FINIDORI,
SHARRARD), que a medida que la lesion ma-
dura van confluyendo dando una masa dsea
irregular lobulada que protuye de una epifi-
sis o hueso carpiano o tarsiano, siendo la le-
sién finalmente similar a un osteocondroma

(BIGLIANI, WYNNE-DAVIES), hechos
ocurren en nuestro caso.
Anatomopatoldgicamente, se observa
una proliferacién anormal de cartilago con
osificacién encondral asociada de caracter
benigno, siendo indistinguible microscopica-
mente de un osteocondroma (KETTELKAMP.
SHARRARD). Generalmente ocurre en zonas

ocupadas de cartilago articular (Luck), no

que

FiG. 3.— Radiograﬁa lateral del calcaneo derecho 4

meses mas tarde que las anteriores en la que se

aprecia un aumento del tamafio de la tumoracién
y de la osificacion en la tuberosidad mayor.
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FIG. 4.- Imagen histoldgica en la que se observa osificacion endocondral sobre ejes de matriz cartilagi-
nosa calcificada. (Hematoxilina-Eosina 25X).

FIG. 5.~ Imagen histologica con irregularidades de los limites osteocartilaginosos, imagen semejante a la
que se observa en algunos osteocondromas de tipo sesil. (Hematoxilina-Eosina 10X).
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TABLA 1
Distribucidn de las lesiones Casos por autores
Kettelkamp y revisa- Finidori  Bigliani Enriquez Wiedemann - Connor
Localizacién dos por é1(1966)  (1978)  (1980)  (1981) (1981) (1983)  Autor __ Total
Astragalo .................. 35 6 - - - 6 - 47
Epifisis femoral distal ....... 30 3 - - 1 5 - 39
Epifisis tibial distal .......... 26 5 - - - 7 - 38
Epifisis tibial proximal ...... 15 | - - 1 1 - 18
Escafoides tarsiano .......... 14 4 - - - 1 - 19 -
1.° cuneiforme .............. 10 1 = - - 1 - 12
Epifisis peroneal distal ...... 10 1 - - - 1 - 12
Epifisis femoral proximal .... 5 1 - - - 1 - 7
Epifisis trocAnter menor ..... 3 - - - - - - 3
Huesogrande .............. 3 - - - - - - 3
3.° cuneiforme .............. 2 - - - - - - 2
1.° metatarsiano ............ 2 1 - - - - - 3
Escafoides carpiano ......... 2 - - - - - - 2
1.° metacarpiano ........... 2 - - - - - - 2
2.° cuneiforme .............. 1 - - - - - - 1
Calcdneo :................. 1 - - - - - 1 2
Pubis ............ccooiit 1 - - - - - - 1
Semilunar ................. 1 - - - - - - 1
Epifisis humeral proximal ... 1 - - - - - - 1
Epifisis humeral distal .. ..... 1 - - - 1 - - 2
Epifisis cubital distal ........ 1 - - - - - - 1
Epifisis cubital proximal ..... - - - - 1 - - 2
Epifisis radial proximal ...... 1 - - - - - - 1
Escdpula ................... - - 1 - - - - 1
Falange 1.2, primer dedo pie . - 1 - - - - - 1
Rétula..................... - - - 1 - - - 1
siendo infrecuente que se rompa un frag- Son frecuentes las recidivas tras la exére-

mento transformandose en un cuerpo libre  sis y si son intraarticulares pueden dar lu-
intraarticular. La cantidad y actividad del  gar a artrosis secundarias.

cartilago, disminuye a medida que la lesion
madura, finalizando su crecimiento general-
mente al finalizar el de las epifisis del pa-
ciente (BIGLIANI, LUCK).

La displasia epifisaria hemimélica, pue-
de plantear problemas de diagnostico dife-
rencial con otra patologia dsea, aunque las
imdgenes radioldgicas son caracteristicas, en
otras ocasiones pueden evocar secuelas de
fracturas osteoarticulares, secuelas de artri-
tis, antigua osteocondritis, etc. (FINIDORI).

El tratamiento recomendado es quirtrgi-
co, no sélo para extirpar Jla lesion (WIEDE-
MANN), sino también para -corregir proble-
mas secundarios tales como las dismetrias,
desviaciones axiales o cuando interfieren
con la funcion (LAMESCH, ENRIQUEZ, CON-

FIG. 6.- Radiografia lateral del calcineo derecho
postoperatoria donde se puede ver la reseccion
NOR, GOMAR). completa de la zona displasica.



232

REVISTA ESPANOLA DE CIRUGIA OSTEOARTICULAR

BIBLIOGRAFIA

BIGLIANI, L. U.; NEgRr, CH. S. II; PARISIEN, M.;
JOHNSTON, A. D. (1980): Dysplasia epiphy-
sealis hemimelica of the scapula. J. Bone Jt.
Surg. 62-A4 292-294,

CONNOR, J. M.; HoraNn, F. T.; BEIGHTON, P.
(1983): Dysplasia epiphysealis hemimelica. A
clinical and genetic study. J. Bone Jt. Surg.
65-B 350-354.

ENRIQUEZ, J.; QUILES, M.; TORRES, C. (1981): A
unique case of dysplasia epiphysealis hemi-
melica of the patella. Clin. Orthop. 160
168-171.

FAIRBANK, T. J. (1956) Dysplasia epiphysealis he-
mimelica (Tarso-epiphyseal aclasis). J. Bone
Jt. Surg. 32-B 237-257.

FINIDORI, G.; RIGAULT, P.; PADOVANI, J. P
NAOURI, A. (1978): Dysplasia epiphysaire he-
mimelique (tarso-megalie). Aspects cliniques,
radiologiques et evolutifs, tratament chirurgi-
cal. A propos de huit observations. Rev. Chir.
Orthop. 64:367-374.

GOMAR, F. (1973): Patologia quirirgica osteoarti-
cular. Valencia. Tipografica artistica Puertes,
S. L.

KETTELKAMP, D. R.; CAMPBELL, J. C.; BONFIGLIO,
M. (1966): Dysplasia epiphysealis hemimeli-
ca. J. Bone Jt. Surg. 48-4 746-766.

LAMESCH, A. J. (1983): Dysplasia epiphysealis he-
mimelica of the carpal bones. J. Bone Jt.
Surg. 65-4 398-400.

Luck, V. J. y SMITH, C. F. (1972): Dysplasia epi-
physealis osteocondromata: 22 cases correlated

with 70 cases in medical literatura. J. Bone
Jt. Surg. 54-4 1.351.

MAROTEAUX, P. (1974): Les maladies osseusses
de l'enfant. Paris. Flammarion Medicine
Sciences.

MckuUsICK, V. A. y ScotT, CH. L. (1971): A no-
menclature for constitutional disordes of
bone. J. Bone Jt. Surg. 53-A 978-986.

MOUCHET, A. y BELOT, J. (1926): La tarsomegalie.
J. Radiol. Electrol. 10 289-293.

RUBIN, P. (1964): Modeling sketchs and skeletons
in the dynamic classification of bone dyspla-
sias. Chicago. Year book Medical Publishers.
Inc.

SAXTON, H. M. y WILKINSON, J.A. (1964): Hemi-
melic skeletal dysplasia. J. Bone Jt. Surg.
46-B 608-613.

'SHARRARD, W. J. W. (1979): Paediatric Orthopae-

dics and fractures. Second edition Blackwell
Scientific Publications.

TACHDJIAN, M. O. (1976): Ortopedia pediatrica.”
Meéxico. Nueva editorial interamericana.

TREVOR, D. (1950): Tarso-epiphyseal aclasis: a
congenital error of epiphyseal development.
J. Bone Jt. Surg. 32-B, 204-213.

WIEDEMANN, H. R.; MANN, M.; SPRETER, V.;
KREUDENSTEIN, P. (1981): Dysplasia epiphy-
sealis hemimelica-Trevor disease. Severe
manifestation in child. Eur. J. Pediatr. 136
311-316. :

WYNNE-DAVIES, R. y FAIRBANK, T. J. (1976):
Fairbank’s atlas of general afections of the
skeleton. Second edition. Edimburg, London
and New York Conchill Livingstone.





