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RESUMEN

Se present6 un caso de tibia vara del miembro inferior izquierdo en un nifio de ocho
afios de edad debido a displasia epifisariahemimélica (enfermedad de Trevor),
confirmandose el diagnéstico mediante estudios radiolégicos. Se exponen los
hallazgos clinicos y radioldgicos, asi como el tratamiento quirdrgico que se realizd.
Se sefiala cuan importante es tomar siempre en consideracion la infrecuente
enfermedad de Trevor como posibilidad diagndstica ante la presencia de tibias
varas, asi como tener presente que los osteocondromas que son tan frecuentes
podrian encontrarse formando parte de la enfermedad de Trevor aun en ausencia
de deformidad.

Palabras clave: displasia epifisaria hemimélica, enfermedad de Trevor, tibias
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ABSTRACT

We present the case of varus tibia of the left low limb in a male child aged 8 years
due to hemimelic epiphyseal dysplasia (Trevor's disease), confirming the diagnose
by radiologic studies. We expose the clinical and radiological findings, and also the
carried out surgical treatment. We point out how important is taking into account
the infrequent Trevor”s disease as a diagnostic possibility in the presence of varus
tibias and also that the so frequent osteochondromas might be part of the
Trevor”s disease even in the absence of deformities.

Key words: hemimelic epiphyseal dysplasia, Trevor's disease, varus tibias,
osteochondromas.
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INTRODUCCION

La displasia epifisariahemimélica o enfermedad de Trevor es una rara alteracion del
desarrollo, de etiologia no precisada, que afecta las epifisis en los nifios pequefios,
suele diagnosticarse en los 2 y 14 afos de edad. Los primeros casos reportados
fueron a nivel del astragalo. Mouchet y Belot hicieron el primer reporte de esta
entidad en el afio 1926, quienes la definieron como tarsomegalia, pero fue Trevor
quien en 1950 hace una revision mas detallada nombrandola aclasia tarso epifisaria
y es en 1956 cuando Fairbanc la acufia con el término de displasia epifisaria
hemimélica, al ver que tomaba siempre una mitad de la epifisis.®™® Se presenta
con mas frecuencia en los miembros inferiores, y sobre todo en las articulaciones
del tobillo donde suele tomar el astragalo, y las rodillas generalmente en el lado
medial de las epifisis tanto femoral como tibial, siempre de forma unilateral y
excéntrica.*® Radiol6gicamente se aprecian alteraciones displasicas de la epifisis
afectada y un crecimiento 6seo con caracteristicas radiolégicas propias de un
osteocondroma, pero que se origina a nivel de la epifisis, pueden apreciarse junto
al borde de la epifisis osificaciones irregulare y cierre prematuro de la placa de
crecimiento; en ocasiones provoca deformidades tributarias de tratamiento
quirargico.®%®

Una vez que se haya realizado la exéresis de la exostosis Osea el estudio
anatomopatolégico siempre confirma la sospecha radiolégica de osteocondroma.

Su frecuencia ha sido estimada en 1 por 1 000 000 de nacimientos y mas
frecuentes en varones en una proporcion de 3:1, aunque algunos autores coinciden
en que quizas la incidencia sea algo mayor, solo que no se diagndstica
adecuadamente y algunos se tratan como osteocondromas aislados.®3® E|
desarrollo de la lesidon continda hasta que se alcanza la maduracion esquelética.
Aunque no se han reportado casos con transformaciéon maligna, si resulta
importante el diagnéstico precoz de esta entidad para evitar complicaciones
posteriores.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, mestizo, de ocho afios de edad, que fue valorado en consulta
externa diagnosticandosele una escoliosis lumbar de seis grados y un acortamiento
de 0.7 cm del miembro inferior izquierdo determinado mediante escanograma,
observandose ademas una discreta deformidad varo de la tibia izquierda,
indicandose tratamiento a base de ejercicios y suplemento para el miembro
acortado.

Seis meses después el paciente es traido nuevamente a reconsulta, pero en esta
ocasion la madre muestra preocupacion por el aumento de la deformidad angular
de la tibia izquierda y por referir el paciente dolor y limitacién a los movimiento
extremos. Al examen fisico se constata un aumento apreciable de la deformidad
vara de la tibia izquierda, palpandose ademas tumoracion a nivel de la epifisis
proximal de la tibia en su lado interno de caracter pétreo, fija, no dolorosa a la
palpacion, de aproximadamente 2 cm de diametros; se realiza ademas
mensuracion de los miembros inferiores y examen general de la columna vertebral.
Se indica estudio radiolégico de rodilla izquierda en dos vista, radiografia de
columna total y escanograma.
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Resultados de los estudios radiograficos

a) Radiografia de columna total anteroposterior y sin calzados: escoliosis lumbar de
8 grados medidos por el método de Cobb.

b) Escanograma: discrepancia de longitud de los miembros inferiores, con
acortamiento de 1.3 cm del miembro inferior izquierdo.

¢) Radiografia de rodilla izquierda: presencia de tumoracion 0sea con caracteristicas
propias de osteocondroma, pero con base de implantacion a nivel de la placa
epifisaria y no en la metéfisis como suele ocurrir, aumento de la altura de la epifisis
en este lado dado por las formaciones osteocartilaginosas sobreafiadidas, y cambios
de la densidad 6sea de la placa epifisaria con rarefaccion de la misma y cierre
prematuro, asi como presencia de formacion 6sea intraarticular, mostrando:

1- Formacién osteocartilaginosa intraarticular.

2- Ensanchamiento de la epifisis dado por las formaciones osteocartilaginosas.

3- Osteocondroma con base de implantacion a nivel de la fisis.

4- Cambios a nivel de la placa de crecimiento con cierre precoz de la misma.(Fig. 1)

Fig. 1. Radiografia ampliada de rodilla

Conducta terapéutica

1. Se decide tratamiento quirurgico de inmediato de la tumoracion. Se realiz6
extirpacion quirurgica y se tomdé muestra para biopsia, mediante la cual se confirmo
el diagndstico de osteocondroma.

2. Cuatro meses después, tras haber aumentado alin mas la deformidad en varo de
la tibia, se realiza osteotomia correctora a nivel del vértice de la deformidad,
fijhAndose con dos alambres de Steinmann en cruz, osteotomia del peroné e
inmovilizacion del miembro con calza de yeso. (Fig. 2)
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Fig.2. Radiografia de la ostectomia.

Seguimiento postquirdrgico de la osteotomia correctora

Se indicé un régimen terapéutico basado en antibioticoterapia, analgésicos y
elevacion del miembro para combatir el edema. Realizacion de estudio radiografico
control a la semana de operado, retirandose la sutura de piel a los quince dias. A
las diez semanas, se realizd radiografia control sin la inmovilizacion enyesada,
observandose consolidacion de la osteotomia (fig. 3), por lo que se decide retirar
los alambres de Steinmann, iniciandose un régimen de rehabilitacion sin apoyo del
miembro por dos semanas, al cabo de las cueles se comenzé apoyo parcial
progresivo.

Fig. 3. Consclidacién de la osteoctomia.

Estado clinico y radiolégico actual (cinco meses después de la osteotomia)

Examen fisico: movilidad normal, no dolor, correcta alineacién del miembro sin
deformidad varo de la tibia. No acortamiento clinico del miembro.

Estudio radiolégico: escanograma normal, osteotomia consolidada con correcta
alineacion tibial. Mantiene escoliosis de seis grados. (Fig. 4)
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Fig. 4. Paciente en bipedestacidn.

DISCUSION

La displasia epifisariahemimélica por ser una enfermedad de muy baja frecuencia
generalmente no se piensa en ella como primera posibilidad diagnéstica, solo se
hace el diagnoéstico cuando los hallazgos clinicos, los estudios imagenoldgicos, lo
observado durante el acto quirdrgico y los resultados anatomopatolégicos asi lo
confirman, aunque siempre que examinemos un paciente con aumento de volumen
medial o lateral proximo a una articulacion, debe pensarse en esta entidad,
pricipalmente si se acompafia de deformidad y limitacion de la movilidad
articular.®>® E| diagnéstico diferencial inicial debe hacerse con otras lesiones
osteocartilaginosas como son: condromatosis sinovial, condroma capsular o para
articular, displasia fibrosa poliostética y osteocodroma como entidad independiente
y no formando parte de la Enfermedad de Trevor, otras posibilidades diagnésticas
podrian ser miositisosificante, calcinosis tumoral y secuela de procesos
infecciosos.®*%!® En cuanto a la deformidad que se presente se hace el
diagnoéstico diferencial segun la articulacion afectada.

La clasificacion mas empleada en la enfermedad de Trevor es la de Azouz, el cual
las divide en localizadas (afeccién de una sola epifisi), clasica (mas de un hueso en
un mismo miembro) y generalizada (toda la extremidad es afectada).®*® Otros, la
clasifican en intraarticulares y extraarticulares, aunque se prefiere el término
yuxtaarticular, pues la mayoria de las lesiones son intracapsulares.®

En trabajos revisados muchos autores coinciden en realizar tratamiento
conservador expectante si no hay manifestaciones clinicas importantes, dejando la
cirugia para cuando hay dolor, perdida de la funcién articular o marcada
deformidad,®3>%® hay quienes realizan extirpaciéon quirGrgica temprana de las
lesiones, evitando la eliminacion de las lesiones intraarticulares, lo cual podria
provocar osteortritis secundaria.®™ En general, la extirpaciéon del osteocondroma
cuando este esta bien definido y de facil acceso asi como la osteotomia correctoras
de las deformidades cuando estas son marcadas siempre debe realizarse. El
tratamiento quirdrgico permite realizar un diagndstico histo-patolégico de la lesion.

Teniendo en cuenta que el progreso de la enfermedad continda hasta que cesa el
crecimiento esquelético, en ocasiones se hace necesario realizar mas de una
intervencion quirdrgica.

En este paciente por la deformidad vara de la tibia, inicialmente se supuso que se
trataba de una enfermedad de Blount o de un cierre epifisario precoz de origen
traumatico, posteriormente atendiendo a la sintomatologia presentada y los
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hallazgos clinico-radiologicos, se interpreta como una displasia epifisaria
hemimélica a pesar de su escasa frecuencia, actuandose en consecuencia.

Se procedio de inmediato a la extirpacion quirdrgica del osteocondroma, llamando
la atencion durante el acto quirdrgico que su coloracién era mas oscura que la que
normalmente presenta este tipo de tumoracion, tal y como se sefiala por algunos
autores en este tipo de enfermedad,**® pequefios fragmentos cartilaginosos
extraarticulares no visibles radiolégicamente fueron extraidos también, enviandose
todo el material extraido para biopsia, respetando la superficie articular y las
formaciones osteocartilaginosas intraarticulares. Posteriormente el informe de la
biopsia sefialaba a la tumoracién como un osteocondroma tal y como se esperaba.

Cuatro meses después, debido a la marcada deformidad vara de tibia se realiza
osteotomia correctora, fijandose con Steinmann en cruz e inmovilizacidon enyesada,
a los dos y medio meses tras haber consolidado la osteotomia se retiran el material
de osteosintesis y el yeso. Se logré una adecuada correccion de la deformidad. En
estos momentos el paciente continda seguimiento por consulta.

Debe sefialarse que por poco frecuente que resulte la enfermedad de Trevor, esta
posibilidad diagndstica siempre se debe tener presente tanto, ante aquellos
pacientes que presenten tibias varas como en quienes se diagnostican
osteocondromas de implantacion epifisaria o a nivel de la placa de crecimiento.
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