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Resumen. La displasia epifisaria hemimélica es una altera-
cién infrecuente del crecimiento osteocartilaginoso a nivel de
la mitad de una o varias epifisis, localizada generalmente en
una extremidad inferior, existiendo diferentes formas clinicas.
La edad de presentacion suele ser precoz, apareciendo una
tumoracién indolora, idéntica a un osteocondroma, que debe
ser extirpada para evitar complicaciones tales como disme-
trias, angulaciones y artrosis secundaria. La recidiva es fre-
cuente, por lo que es importante planificar la intervencion y

Summary. Dysplasia epiphysealis hemimelica is an uncom-
mon alteration of bone and cartilage growth, located at the
middle of one or more epiphysis, witch usually affects the
lower extremity in a variable fashion. It begins at a very early
age, as a painless mass, just like an osteochondroma, and
must be removed to avoid complications as leg length discre-
pancy, angular deformity and secondary osteoarthritis. It
often recurs, and so is important to plan the most appropiate
surgery for each case.

realizar una adecuada técnica quirdrgica.
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Introduccién. La displasia epifisaria

hemimelica consiste en un desarrollo

osteocartilaginoso desorganizado, que
afecta a una o varias epifisis del organismo,
generalmente del miembro inferior.
Mouchet y Belot en 1926 describieron una
serie de casos caracterizados por una tarso-
megalia (1). Trevor en, 1950, acufio € tér-
mino de aclasia tarsoepifisaria (2), pero fue
finalmente Fairbank, en 1956, quien intro-
dujo e término actual de displasia epifisaria
hemimélica (3). Recientemente algunos
autores han propuesto sustituirlo por el de
osteocondroma epifisario, para incluir asi
las localizaciones atipicas (4). Desde enton-
ces se han publicado diversas series (5-10),
siendo la més extensa la de Kettelkamp y
cols, de 1966, con 50 casos (11).

Siguiendo aArouz (12), se puede hablar
de formas localizadas, en las que existe una
afectacion monoarticular, generalmente €
tobillo, forma clésica, que implica a mas de
una articulacion del miembro inferior: epi-
fisis distal femoral, epifisis distal de la tibia
y del pie (la afectacién de tobillo y pie reci-
be e nombre de displasia de Mouchet y

Belot); y por dltimo, la forma generalizada
0 severa, caracterizada por afectar a toda la
extremidad, desde la pelvis a pie.

Caso clinico. Paciente varon, que a la
edad de 5 afios presenté una tumoracién en
la cara interna del tobillo izquierdo, sin
antecedente traumatico. A la exploracion se
aprecié una zona tumefacta, indolora, dura
ala palpacion, no adherida a planos super-
ficidles, y sin signos inflamatorios.
Progresivamente aumenté de tamafo, con
pérdida de los Ultimos grados de flexidn
dorsal, y discreta cojera.

Radiogréficamente se aprecié una for-
macion osteocartilaginosa a partir de la
hemiepifisis medial del astragalo, con varios
centros de osificacion. Las sucesivas radio-
grafias mostraron una confluencia de los
centros de osificacion, tomando un aspecto
0se0 con trabeculaciones irregulares en su
interior. (Fig. 1y 2).

A través de una incision perimaleolar se
abordd la tumoracién, que era una masa
cartilaginosa pediculada de superficie irre-
gular. Se realizd la exéresis de la misma con
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regularizacion de la superficie 6sea. La ana-
tomia patolégica informé de tumoracion
con una cubierta de cartilago hialino, zonas
de hiperplasia condrocitaria sin signos de
atipia, hacia € interior aparecian nicleos de
osificacion endocondral en diferentes esta-
dios evolutivos, separados entre si por hile-
ras de condrocitos con limites osteocartila-
ginosos irregulares. El diagndstico anato-
mopatolégico fue de osteocondroma de
tipo sesil. El postoperatorio transcurrié sin
incidencias, recuperdndose completamente
la movilidad, y desapareciendo la sintoma-
tologia dolorosa.

Ocho afios més tarde el paciente acudié
de nuevo, refiriendo dolor y tumefaccién en
la misma zona. Radiograficamente se con-
firmo larecidivade lalesion (Fig. 3), siendo
nuevamente intervenido. La anatomia pato-
légica coincidio con la anterior. Al cabo de
cinco afos se produjo una nueva recidiva,
por lo que se intervino otra vez.

Actualmente el paciente tiene 20 afios,
han transcurrido 2 afios desde la dltima
intervencion y se encuentra asintomético,
aunque presenta una limitacion de la fle-
xién dorsal de la articulacién tibioastragali-
na. No existen dismetrias, y no han apareci-
do manifestaciones en otras localizaciones.

Discusién. La Displasia epifisaria hemi-
mélica (DEH) se presenta con una preva-
lencia de un caso por millén segin Wynne
Davies (5), afectando més frecuentemente
al varon en una proporcion de tres auno. Es
un trastorno del crecimiento cuya etiologia
permanece desconocida, no habiéndose
demostrado factores genéticos implicados,
salvo algun caso excepcional como € publi-
cado por Hensinger y cols. (13), en el que
siete miembros de una familia presentaban
manifestaciones de DEH junto a condro-
mas intracapsulares, osteocondromas
extraesquel éticos y osteocondromas tipicos.

Siguiendo los esquemas de Rubin (14), se
puede interpretar la DEH como una altera-
cion del proceso de hemiesferizacion debido
a una hipertrofia del cartilago osficable, que
afecta de forma asmétrica a una o varias epi-
fisis. Por tanto, se produce una proliferacion

anormal y asimétrica del cartilago, a la vez
gue una osificacion encondral. Estos trastor-
nos desaparecen cuando se fusionan las epifi-
gsd findizar € crecimiento.

La edad de presentacion varia entre los 2
y 14 afos (15), pudiendo aparecer incluso
en el recién nacido y lactante en caso de for-
mas generalizadas. Se han descrito algunos
casos en adultos. La localizacion més fre-
cuente en las series publicadas es € astréga-
lo, seguido de las epifisis siguientes: femora
distal, tibial distal, tibial proximal y escafoi-
des tarsiano. El afectacion media es el doble
de frecuente que la lateral.

La sintomatologia comienza general-
mente después de los 2 afios, siendo € sin-
toma inicial habitual la deformidad y la
limitacion de la movilidad articular, apare-
ciendo més tardiamente dolor en tobillo,
rodilla, etc. EI miembro afectado puede
tener mayor longitud que el sano, debido a
mayor tamario de varios centros de osifica
cion. En otros casos puede estar acortado
por un cierre precoz de la placa fisaria.

Se han comunicado casos de localizacio-
nes atipicas como son: huesos del carpo
(16), epifisis humeral distal, epifiss cubital
y radia proximal, epifisis radial distal (17),
escapula y rotula (8). También se ha publi-
cado algin caso de DEH bilateral (18). Una
localizacion recientemente descrita es la pel-
vis, ya sea la cabeza femoral, d cartilago tri-
rradiado acetabular, la sinfisis del pubis o la
articulacion sacroiliaca (lo cual apoya la
hipétesis de que en €l nifio las células carti-
laginosas de una superficie articular se com-
portan como una placa de crecimiento epi-
fisario) (4,19).

Un crecimiento excesvo de la epifiss
femoral proximal puede dar lugar a una
cobertura insuficiente de la cabeza, y ser
diagnosticada de luxacién congénita de
cadera. Suelen ser casos de formas generali-
zadas en los que hay una hipertrofia longi-
tudinal y transversal de toda la extremidad,
siendo necesario establecer un diagndstico
diferencial con otras causas de hipertrofia de
miembros como las fistulas arteriovenosas,
el sindrome de Klippel Trenaunay y heman-
giomatosis difusa (12).

Fig. 1y 2. Radiografias preoperatorias
del tobillo izquierdo en las que se
observa una formacién compatible con
un osteocondroma a partir

de la hemiepifisis medial del astragalo.
Existen varios centros de osificacion en
su interior que van confluyendo entre si,
resultando una masa exofitica con tra-
beculaciones irregulares.
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Fig. 3. Radiografia anteroposterior del
tobillo izquierdo en la que se aprecia
recidiva local del osteocondroma al
cabo de ocho afios de la exéresis.
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Radiograficamente se aprecia tin creci-
miento excéntrico e irregular de la mitad del
centro de osificacion con ensanchamiento
metafisario. Mas tarde se detecta una masa
cartilaginosa con calcificaciones difusas que
van creciendo hasta confluir y tomar e
aspecto de un osteocondroma, aungue,
mientras éste es de localizacion metafisodia-
fisaria, en la DEH, latumoracion se sitla a
nivel epifisario exclusivamente. La resonan-
cia magnética juega un papel fundamental
en el diagndstico de certeza, especialmente
en la fase inicial, en la que radiol 6gicamen-
te solo existe una masa yuxtaarticular con
pequefias calcificaciones en su interior,
indistinguible de las que aparecen en los
fibromas, hemangiomas o en la miositis osi-
ficante (20). La resonancia magnética per-
mite conocer €l grado de afectacion de la
epifiss, pudiendo en ocasiones verse un
plano de divge entre la epifiss y la masa
que crece adherida a ésta, y por otro lado
establecer como se encuentra € cartilago de
la placa de crecimiento y articular. En la
secuencia T1, la epifisis displasica muestra
la misma intensidad de sefiad que € cartila-
go epifisario normal, con pequefios puntos
de baja intensidad correspondientes a calci-
ficaciones. En T2 se aprecia que la envoltu-
ra cartilaginosa tiene mayor intensidad que
la union hueso-cartilago normal, es decir,
un alto contenido en agua, lo cua puede
atribuirse a un aumento de la cantidad de
proteoglicanos en la matriz cartilaginosa
(20). En algunos casos puede haber un
refuerzo de los tejidos blandos perilesionales
tras la administracién de Gadolinio, en rela-
cion con cambios inflamatorios postrauma-
ticos, como edema e hiperemia (21).

La tomografia axid computarizada es
util para determinar la extension de la parte

cacificada de lalesion, siendo, sin embargo,
menos fiable que la RM para delimirar la
masa carrilaginosa no calcificada (22).
Dependiendo de la edad de presentacion,
los centros de osificacién pueden no haber
aparecido todavia, con lo que la masa carti-
laginosa permanece sin osificaciones. En
estos pacientes puede estar indicada la reali-
zacion de una artrografia, con la técnica de
doble contraste, para determinar s existe
afectacion de la superficie articular, y s lo
esta, cud es la morfologia de ésta, s hay
afectacion de la placa epifisaria, y, en defini-
tiva, conocer la extension de la lesion. (23).
Sin embargo, consideramos que savo, en
casos excepcionales, la artrografia no ha de
figurar entre las pruebas diagndsticas de
eleccion dela DEH.

La biopsia raramente es necesaria, dada
la elevada especificidad de la radiologiay la
RM. El estudio anatomopatolégico
demuestra que corresponde a una prolifera-
cion osteocondromatosa idéntica a la que
puede observarse en las exdstosis de origen
metafisario. Habra que completar el diag-
nostico con una serie 6sea en busca de otras
lesiones, siendo necesario un seguimiento
periddico del paciente hasta el final del cre-
cimiento.

La indicacién quirdrgica viene dada no
solo por la limitacion funciona y los sinto-
mas, sino también para evitar la aparicion
de deformidades esgueléticas tales como
genu valgo, pie equino, pie plano, disme-
tria, rigidez articular, inestabilidad carpiana
y artrosis secundaria. No se ha publicado
ningun caso de degeneracion maligna, aun-
que si es frecuente la recidiva, por lo que
habra que redlizar una cirugia cuidadosa
para evitar la aparicion de secuelas derivadas
de las sucesivas intervenciones. m—
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