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RESUMEN

La osteonecrosis del escafoides tarsiano (OET) puede acon-
tecer tanto en la infancia (entidad denominada enfermedad
de Kohler) como en la edad adulta. En los nifios la enferme-
dad es infrecuente, se incluye dentro de las osteocondrosis
de crecimiento y tiene un buen prondstico, y en la mayoria
de los casos evoluciona hacia la curacion espontanea sin se-
cuelas. En el adulto, la OET es también una lesion rara.
Existen formas idiopaticas conocidas como enfermedad de
Miller-Weiss y formas secundarias que se deben a fracturas
del escafoides o aparecen en presencia de factores de ries-
go que favorecen la aparicion de la enfermedad. La OET
idiopatica suele presentarse en mujeres de edad media y ser
bilateral, mientras que las formas secundarias suelen darse
en pacientes jovenes, sin ningin predominio de sexo y en
estos casos la afeccion es unilateral. A diferencia de la in-
fancia, en la OET del adulto nunca hay curacion espontanea.
Sin tratamiento la enfermedad presenta invariablemente
una evolucion cronica y progresa hacia el colapso de la zona
necrotica, con deformidad, fisuracion y migracion del esca-
foides, y en ultimo término se desarrolla un pie plano y una
artrosis astragaloescafocuneana que es causa de dolor, a ve-
ces tan intenso que llega a impedir la deambulacion del pa-
ciente. En estos casos, el diagnostico y el tratamiento tem-
pranos son cruciales para evitar el desarrollo de secuelas,
por lo que la OET debe tenerse siempre en cuenta en pa-
cientes con dolor en el mediopié.

Palabras clave: Osteonecrosis del escafoides tarsiano. En-
fermedad de Kohler. Enfermedad de Miller-Weiss.

INTRODUCCION

La necrosis isquémica del escafoides tarsiano en el
adulto es una entidad poco frecuente que debe di-
ferenciarse de la osteocondrosis de la infancia, de-
nominada enfermedad de Kohler. En el adulto,
existen formas idiopéticas, conocidas como enfer-
medad de Miiller-Weiss, y formas secundarias, de-
bidas a fracturas del escafoides o que aparecen en
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ABSTRACT

Osteonecrosis (ON) of the tarsal navicular bone has been
described in children (Kohler’s disease) and in adults. Koh-
ler’s disease belongs to the group of osteochondroses, is re-
latively rare, and usually has a self-limited and reversible
clinical course. In adulthood, this is also an uncommon en-
tity. There are two distinct forms of this condition: the idio-
pathic or spontaneous ON also known as Miiller-Weiss disea-
se, which appears in patients without risk factors for
osteonecrosis, and secondary ON caused by well-recognized
predisposing factors or by traumatic injuries. Spontaneous
ON or Miiller-Weiss disease is seen most frequently in midd-
le-aged women and it’s usually bilateral; in secondary ON,
the age and sex distribution is dependent upon the primary
disease, although it generally affects younger patients wit-
hout gender differences, and the involvement is unilateral.
ON of the adult navicular is usually more severe than Koh-
ler’s disease. In absence of treatment, it is characterized by
a chronic clinical course, with collapse, deformity and osse-
ous fragmentation, severe and sometimes devastating pain
and disability, and progressive flatfoot deformity with se-
condary talonaviculocuneiform osteoarthritis. A high level of
awareness of this condition is needed to prompt diagnosis
and treatment before advanced collapse occurs. Although
uncommon, it should be included in the differential diagno-
sis of adult patients with midfoot pain.

Key words: Tarsal navicular osteonecrosis. Kohler’s disease.
Miiller-Weiss disease.

presencia de factores de riesgo de necrosis 6sea
avascular.

ENFERMEDAD DE KOHLER

Es una necrosis avascular idiopatica que afecta al ni-
cleo de osificaciéon proximal del escafoides tarsiano,
y se incluye entre las osteocondrosis de crecimiento’.
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Clinica

Suele aparecer entre los 3 y los 7 ahos y es mas fre-
cuente en los varones (5:1). En un 75-80% de los
casos, la afeccién es unilateral*”. En general, cursa
con dolor de caracteristicas habitualmente mecani-
cas —localizado en la zona dorsomedial del tarso—y
cojera antialgica. El nifo adopta una marcha an-
tialgica, apoyando el borde externo del pie. En la
exploracion fisica, es frecuente hallar dolor a la pal-
pacion del escafoides y, en ocasiones, se objetiva
una discreta tumefaccion local. Los movimientos
de rotacion del pie provocan dolor y reaccién de-
fensiva. Por Gltimo, cabe sehalar que, en algunos
casos, la enfermedad pasa inadvertida y se descu-
bre de forma casual con motivo de una exploracion
radioldgica realizada por un pie planos.

Etiopatogenia

Su origen es incierto, aunque se ha sugerido un me-
canismo compresivo repetitivo debido a la localiza-
cion del escafoides en el apex del arco plantar lon-
gitudinal. El escafoides es el Gltimo hueso del pie en
osificarse (su nucleo de osificaciéon no aparece has-
ta los 2 anos de edad en las mujeres y los 2,5 en los
varones) y, por su localizacién, durante la deambu-
lacién es comprimido por los huesos vecinos ante-
riormente osificados. Los microtraumatismos repe-
tidos por compresion entre las porciones dorsal y
plantar de éste causan oclusién vascular y necrosis
6sea. Al margen de elementos biomecanicos, se ha
sefialado también que la aparicion de esta enferme-
dad podria estar favorecida por circunstancias que
provocan un retraso en la osificacién normal del es-
cafoides, haciéndolo mas susceptible a los micro-
traumatismos, como los cuadros de mulnitricion
durante el desarrollo infantil®*°, endocrinopatias
(déficit de hormona de crecimiento, hipotiroidis-
mo)'*" y algunas malformaciones del pie (pie zam-
bo o equinovaro, braquimetatarsia del primer me-
tatarsiano, metatarso varo o adductus y varo
articular subastragalino)! 213,

Por dltimo, cabe destacar que no son raros los ca-
sos asintométicos en los que el diagnoéstico se esta-
blece de forma casual, al realizar un estudio radio-
l6gico del pie por cualquier otro motivo, lo que ha
llevado a la especulacion de que esta enfermedad
sea, en realidad, una secuencia alterada de la osifi-
cacion del tarsos.

4
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Meétodos diagnosticos

El diagnostico generalmente se establece mediante
radiografia simple*7*4. El estudio radiolégico debe
incluir proyeccion anteroposterior y lateral en car-
ga, asi como oblicuas, en rotacion interna de am-
bos pies. El escafoides aparece aplanado, adoptan-
do una forma de disco, pastilla 0 moneda. También
pueden observarse areas de esclerosis, rarefaccion
y pérdida del patrén trabecular normal, e incluso
fragmentacion irregular. Como ya se ha comenta-
do, en ocasiones se descubren cambios radiolégi-
cos similares en pacientes asintomaticos, lo que ha
llevado a algunos autores a considerar estos casos
como una variante de la osificacion normal. Por
ello, para establecer el diagnostico de enfermedad
de Kohler se exige la presencia de 3 criterios: a) los
cambios se detectan en un escafoides previamente
normal; b) las alteraciones radiolégicas de reabsor-
cion y osificaciéon deben ser compatibles con las de
una osteonecrosis, y ¢) ha de haber manifestacio-
nes clinicas.

En casos en los que el estudio radiologico no sea
concluyente, el diagnoéstico puede confirmarse con
gammagrafia 6sea o resonancia magnética (RM)'57.

Prondstico y tratamiento

El tratamiento debe ser individualizado, de acuer-
do con la gravedad de los sintomas. En la mayoria
de los casos suele ser suficiente con limitar la acti-
vidad del nifio y utilizar una plantilla de soporte
plantar con realce interno, para evitar que el esca-
foides sea comprimido por los huesos que lo ro-
dean durante la deambulaci6én?7. En los casos en
los que el dolor es muy importante se realizar in-
movilizacion inicial con una botina de yeso durante
5 0 6 semanas, seguido del soporte longitudinal. La
evolucion clinica suele ser buena, con una curacién
clinica y radiolégica completa. Durante un periodo
de 1 a 4 afios, el hueso suele recuperar su tamafio,
densidad y arquitectura trabecular normal. Los es-
tudios a largo plazo no han demostrado evidencias
degenerativas articulares, ni astragaloescafoidea ni
cuneoescafoidea. En ocasiones, incluso sin trata-
miento, el hueso recobra su normalidad. Sin em-
bargo, tal y como se comentari més adelante, tam-
bién se han descrito casos no tratados que curan
con una displasia del escafoides con disminucion
de su didmetro anteroposterior en su porcion late-
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ral, que conducira en la edad adulta a una enferme-
dad de Miiller-Weiss'1819,

OSTEONECROSIS DEL ESCAFOIDES
TARSIANO DEL ADULTO

En el adulto, la localizacién més frecuente de la os-
teonecrosis en el tobillo y pie es el astragalo®; la
osteonecrosis del escafoides tarsiano (OET) es, a
diferencia de lo que ocurre en la infancia, una enti-
dad poco frecuente. Como ya se ha sefialado, exis-
ten formas idiopaticas conocidas como enfermedad
de Miiller-Weiss y formas secundarias que se de-
ben a fracturas del escafoides o suceden en presen-
cia de factores de riesgo que favorecen la aparicion
de la enfermedad.

Clinica

La OET idiopatica afecta especialmente a mujeres
(75-80%), generalmente entre la cuarta y la quinta
décadas de la vida°*892+27, La enfermedad es bila-
teral en més del 80% de los casos, siendo la afec-
ci6on habitualmente asimétrical®#92-27, En estos
pacientes se ha descrito la presencia de obesidad,
pie plano e hipermobilidad o insuficiencia del pri-
mer radio como factores predisponentes'®2>27, En
las formas secundarias, las caracteristicas demo-
graficas de los pacientes estan determinadas por la
causa predisponente. Por lo general, suele tratarse
de pacientes jovenes, no se observa ningin predo-
minio de sexo y en estos casos la osteonecrosis es
unilateral?226:27,

El dolor es el sintoma fundamental tanto en las for-
mas idiopaticas como en las secundarias. Se locali-
za en la region interna del mediopié, es de caracte-
risticas mecanicas y aparece con la deambulaciéon o
la bipedestacion prolongada. Por lo general, es de
intensidad moderada y causa impotencia funcio-
nal, aunque hay que tener en cuenta que algunos
casos cursan de forma paucisintomaética hasta fases
avanzadas, cuando ya se ha producido el colapso
6seo. Excepto en los casos postraumaticos, la en-
fermedad comienza de modo insidioso, por lo que
el retraso diagnostico suele ser habitual.

En la exploracién fisica, el dato mas constante es el
dolor selectivo a la palpacion en la zona del escafoi-
des, que a veces puede extenderse a todo el medio-

pié. En casos avanzados, suele detectarse una mar-
cada prominencia de la tuberosidad medial del es-
cafoides y un aplanamiento del arco longitudinal
interno por el colapso, la fragmentacion y el des-
plazamiento del hueso necrotico, y se objetiva un
pie plano con deformidad en varo de la subastraga-
lina. La movilidad subastragalina esta limitada o
bloqueada y resulta dolorosa.

La OET no suele acompanarse de osteonecrosis en
otras localizaciones.

Etiopatogenia

La localizacion del escafoides tarsiano en el apex
del arco longitudinal interno parece tener una im-
portancia fundamental en la aparicion de la OET
idiopatica. Biomecanicamente, el escafoides de-
sempena un papel clave en la distribucion de las
fuerzas del arco longitudinal del pie, formado por
el astragalo, el escafoides, las 3 cunas y los 3 prime-
ros metatarsianos. La elasticidad de este arco esta
determinada por su altura y por el escaso namero
de articulaciones participantes, y la articulacion as-
tragalo-escafoidea y el escafoides, situado en la bo-
veda de dicho arco, son los puntos que soportan la
maxima carga mecanica en condiciones normales.

Factores que incrementen las cargas aplicadas al
arco plantar medial, como la obesidad, la presencia
de pie plano y/o retropié en valgo, y la hipermobili-
dad o insuficiencia del primer radio, provocan una
sobrecarga mecénica del escafoides que, a su vez,
podrian causar un aumento de la presion intradsea
y la aparicién de microfracturas en el hueso espon-
joso, especialmente en las regiones subcondrales.
Como la mayor parte del escafoides est4 recubierto
por cartilago hialino y la vascularizacion depende
de pequeiias ramas de las arterias tibial anterior y
posterior, que penetran en el hueso por la region
no articular de las caras medial y lateral, estas mi-
crofracturas podrian provocar una interrupciéon del
aporte vascular, con la consiguiente osteonecrosis.

En los casos en que la enfermedad se presenta
como complicacién de una fractura por estrés del
escafoides, éste podria ser también el mecanismo
causal*?¥-35, Un incremento de la demanda meca-
nica del arco interno del pie puede llegar a produ-
cir una verdadera fractura por fatiga del escafoides
tarsiano. Las lesiones asientan en su tercio central,
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con una disposicion sagital, y con cierta frecuencia
son paucisintomaticas. La mayoria de los pacientes
afectados son deportistas activos (corredores de
fondo, saltadores, jugadores de baloncesto, etc.), y
se presenta especialmente en pacientes hiperpro-
nadores, como mecanismo de compensacion de
una torsion tibial interna o de una insuficiencia del
tibial posterior. En este sentido, se ha sefialado que
las tendinitis de repeticion del tibial posterior po-
drian ser un primer paso para que aparezca una
fractura por estrés del escafoides tarsiano'9:283637,
La osteonecrosis también puede presentarse como
complicacién de una fractura-luxaciéon del cuerpo
del escafoides; estas fracturas pueden producirse
por un mecanismo de aplastamiento, por inversiéon
y torsion. Las fracturas del escafoides son las mas
frecuentes de las que afectan el mediopié, y repre-
sentan la mitad de los casos?®.

Se han descrito, también, casos de OET en pacien-
tes con uno o varios factores de riesgo de necrosis
6sea avascular, incluyendo la glucocorticoterapia,
el consumo de alcohol, la diabetes mellitus, la insu-
ficiencia renal crdnica y las conectivopatias (artritis
reumatoide, lupus eritematoso sistémico y artropa-
tia psoriasica)?>2627, Tebricamente, la osteonecro-
sis, en estos casos, podria estar determinada por
una alteraciéon no traumaética del flujo sanguineo,
con lo que se produciria la interrupcién de la circu-
lacién a través de uno o varios de los siguientes
mecanismos fisiopatologicos: a) oclusion vascular
intraluminal por microémbolos grasos; b) oclusion
extraluminal o por presion externa secundaria a
una hipertrofia de los adipocitos de la médula 6sea,
y ¢) lesion de la pared vascular por arteriosclerosis
o vasculitis. Sin embargo, esta relacion causa-efec-
to no estd muy clara. Asi, y a diferencia de lo que
sucede en la osteonecrosis de la cadera o la rodi-
lla38-4°, los estudios con RM en la OET no encuen-
tran diferencias entre formas primarias y secunda-
rias. Ademas, en estos pacientes las lesiones son
unilaterales, y no se han descrito casos con osteo-
necrosis bilateral y/o politopica. Por ello, y aunque
se asume un efecto sumatorio, incluso en estas for-
mas secundarias se concede un mayor protagonis-
mo etiopatogénico a la sobrecarga mecanica.

Por altimo, cabe senalar que, aunque en la mayoria
de los casos la osteonecrosis en la edad adulta se
instaura en un escafoides correctamente desarro-
llado y previamente sano, se han descrito casos de
enfermedad de Miiller-Weiss en relacién con una
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osteocondrosis en la infancia'®'®*. En estos pacien-
tes, la enfermedad de Kohler cursa de forma asin-
tomatica y cura con una displasia del escafoides,
habitualmente una disminucién de su diametro
anteroposterior en su porcion lateral.

Métodos diagnésticos

El examen radiolégico debe ser siempre la primera
exploraciéon que realizar ante la sospecha de OET;
aunque las alteraciones aparecen tardiamente, al-
gunas son tan caracteristicas que permiten estable-
cer el diagnostico. El estudio radiologico debe in-
cluir una proyecciéon anteroposterior y lateral en
carga, asi como oblicuas en rotacion interna de am-
bos pies.

El dato mas temprano es una alteracion radiologica
del hueso subcondral; se evidencian areas de escle-
rosis o una combinaciéon de areas escleréticas
y osteopénicas que adoptan un aspecto moteado
(fig. 1). Estos cambios predominan en la mitad o el
tercio lateral del hueso, con cierta irregularidad del
contorno cortical en esta region. En fases maés
avanzadas, se produce un colapso parcial de la por-
cion lateral del escafoides, que aparece comprimi-
do entre el astragalo y las cufias, y adopta una for-
ma en “coma” en las proyecciones anteroposterior
y oblicua medial (fig. 1). En estadios finales, el es-
cafoides aparece aplanado, y puede observarse una
fisuracion oblicua de delante atras y de arriba aba-
jo. En fases avanzadas, el tubérculo medial del es-
cafoides migra en sentido medial y se superpone
con la cabeza del astragalo, y el fragmento lateral
del escafoides protruye hacia el dorso. La pérdida
de congruencia de las carillas articulares astragalo-
escafoidea y escafocuneanas conlleva la apariciéon
de una artrosis precoz secundaria. Posteriormente,
ir4 disminuyendo el espacio entre el astragalo y la
linea de las cuiias, que terminaran por articularse
entre si.

La gammagrafia 6sea con tecnecio permite el diag-
no6stico de la enfermedad en fases tempranas,
cuando los cambios radiolégicos son dudosos. En
una fase muy temprana, inmediatamente después
de la interrupcion del aporte vascular al hueso
afectado, el area de necrosis aparece como un area
fria, con captacion disminuida o ausente. En fases
mas avanzadas, aparecera un aumento de la capta-
cion del is6topo radiactivo como consecuencia, en
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Paciente mujer de 62 afios. Radiografia de perfil de tobillo (A) en la que se observa un aumento difuso de la densidad del es-
cafoides, con obliteracion del espacio articular astragaloescafoideo. Resonancia magnética: cortes en planos sagital poten-
ciado en T, (B) y axiales potenciado en T, (C) y T, con supresion grasa (D). Se observa una lesion hipointensa en T, en la re-
gion lateral del escafoides (flecha), con reduccion de su didmetro anteroposterior, de forma que el escafoides adopta una
forma en “coma”. Todo el escafoides muestra cambios de sefal correspondientes a edema dseo, con hiposefal en T, e hiper-
sefal en T,. Se identifican cambios artrosicos en la articulacion astragaloescafoidea, con irregularidad de las superficies arti-
culares, y cambios de edema 6seo subcondral en la cabeza del astragalo.

un primer momento, de la vasodilatacion y la for- La tomografia computarizada (TC) no se considera,
macién de hueso nuevo que conlleva el desarrollo en la actualidad, una exploracion de eleccion en el
de los procesos reparativos perilesionales, y de la diagnoéstico de la OET. Probablemente, su mayor
instauraciéon de cambios artrésicos en los estadios utilidad radica en la evaluacién de casos ya diag-
finales. nosticados en los que se sospecha una fragmenta-

-
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Paciente mujer de 51 afios. Radiografia de perfil de tobillo (A) sin alteraciones valorables. Resonancia magnética: cortes en
planos sagital potenciado en T, (B) y axial potenciado en T, (C) y T, (D), que demuestran una lesiéon focal (flecha) de baja se-
fal en T, y sefal hipo-hiperintensa en T,. No se observa colapso del escafoides tarsiano.

cion del hueso, y el estudio radiolégico no es con-
cluyente. También podria estar indicada cuando se
sospecha esta complicacién en pacientes con frac-
tura del escafoides o ante la sospecha de una frac-
tura por estrés.

La RM es la prueba més sensible y especifica para el
diagnostico de la osteonecrosis. La capacidad de ob-
tener cortes en multiples planos, el mayor contraste
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de las partes blandas y la alta sensibilidad en la de-
teccion de alteraciones de la médula 6sea hacen que
la RM sea la modalidad de eleccién cuando se sos-
peche una OET y el examen radiolégico sea normal
o no concluyente (fig. 2). En la RM el foco necrético
presenta un comportamiento de sefial hipointenso
en las secuencias potenciadas en T, y variable en las
secuencias T, (en el 60% de los casos se observa una
senal hipointensa, mientras que en el 40% restante
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se observa una senal heterogénea, con areas hipo e
hiperintensas)?>?” (figs. 1 y 2). En casos de duda
diagnostica, la utilizaciéon de contraste endovenoso
(gadolinio) permite delimitar mejor el foco necroti-
co en forma de area hipocaptante.

Es frecuente (un 70-75% de los casos) la presencia
de edema 6seo perilesional, en forma de alteraciéon
de sefial mal delimitada, con hipointensidaden T, e
hiperintensidad en T, y secuencias STIR (short tau
inversion recovery)*>? (fig. 1). En la gran mayoria
de los casos, el foco necrético se localiza en la por-
cion lateral del escafoides (figs. 1y 2).

Los cortes sagitales y axiales de RM demuestran
correctamente el colapso del hueso y la migraciéon
dorsal del escafoides en las fases avanzadas, mien-
tras que en los cortes axiales se identificara el as-
pecto en “coma” por el colapso de la region lateral
escafoides, asi como la migracion medial del tubér-
culo medial (fig. 1).

Es importante remarcar que, a diferencia de lo que
sucede en la osteonecrosis de la cadera o la rodi-
1la38-4°, los estudios con RM en la OET no encuen-
tran diferencias entre las formas primarias y se-
cundarias®>%’. Ademaés, en las formas secundarias
de OET nunca se observa el signo del doble halo o
anillo de demarcacién. Este signo se considera
practicamente patognomonico de osteonecrosis y
suele observarse en las formas secundarias de osteo-
necrosis de cadera o rodilla. Consiste en la detec-
cion de una lesiéon subcondral de morfologia varia-
ble, delimitada por un margen que en las se-
cuencias T, es hipointenso, mientras que en las
secuencias T, aparece compuesto por un borde in-
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terno hiperintenso y un borde externo hipointenso
(de ahi el nombre de signo del doble halo). En es-
tudios histoldgicos se ha demostrado que el borde
interno de alta senal corresponde fundamental-
mente al tejido de granulacién, mientras que el
borde externo de baja sefial traduce esclerosis peri-
lesional y corresponde al hueso nuevo en forma-
cion. Como ya se ha comentado anteriormente, es-
tos datos sugieren una etiopatogenia traumatica en
las formas secundarias de OET.

Prondstico y tratamiento

Al contrario que en la enfermedad de Kohler, en la
OET del adulto nunca hay curaciéon espontanea.
Sin tratamiento la enfermedad presenta invariable-
mente una evolucion crbonica y progresa hacia el
colapso de la zona necrotica, con deformidad, frag-
mentacion y migraciéon del escafoides; en ltimo
término se desarrolla un pie plano y una artrosis
astragaloescafocuneana, causa de dolor, a veces tan
intenso que llega a impedir la deambulacién del
paciente.

En estadios iniciales de la enfermedad, sin colapso
Oseo, se realizara inmovilizacion inicial con una bo-
tina de yeso durante 4 a 6 semanas, y posterior-
mente se emplearan plantillas de descarga del arco
interno. No obstante, la mayoria de los pacientes se
diagnostican en fases avanzadas de la enfermedad,
cuando presentan ya lesiones irreversibles. En
estos estadios, el tratamiento conservador es, en
general, insuficiente y la mayoria de los autores op-
tan por la cirugia (artrodesis astragaloescafocunea-
na)-42,
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