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Historia clinica

Nifa de tres afos, sin antecedentes de interés, remitida por
el traumatologo para la valoracion de una masa palpable en
la region interna del hueco popliteo de la rodilla izquierda.
Los familiares referian la aparicion de una tumoracion no
dolorosa y de lento crecimiento. En la exploracion fisica, la
paciente presentaba limitacion para la flexion de la rodilla,
pero no existian signos inflamatorios ni dolor a la palpacion o
movilizacion de la extremidad. Ante estos hallazgos clinicos,
se solicitaron radiografias y una ecografia de la rodilla vy,
posteriormente, se realizd una tomografia computarizada
(TC).

Hallazgos de imagen

Se realizaron radiografias anteroposterior y lateral de la
rodilla (fig. 1). En ellas se identificaba una masa intraarti-
cular con calcificaciones de aspecto condral, adyacente a la
epifisis del condilo femoral interno. El nucleo de osificacion
de la epifisis no mostraba alteraciones.

Posteriormente, se realizd una ecografia de la rodilla
(fig. 2) que demostré una lesion intraarticular con abun-
dantes calcificaciones, incluida en el cartilago epifisario del
condilo femoral interno, que mostraba un crecimiento exo-
fitico hacia la cavidad articular. La capsula articular no
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mostraba alteracionesy no se identifico ni derrame articular,
ni signos de sinovitis.

La TC de rodilla sin contraste intravenoso, realizada para
la planificacion quirdrgica (fig. 3), mostraba la continuidad
de la masa con la epifisis del condilo femoral, asi como las
calcificaciones de aspecto condral. El resto de estructuras
o6seas de la rodilla eran normales.

Discusion

En el caso mostrado, la identificacion de una masa intraarti-
cular calcificada, de crecimiento exofitico, que recuerda el
aspecto radiolégico de un osteocondroma, pero que afecta a
una epifisis Unicamente en su mitad interna, permite hacer
el diagndstico de displasia epifisaria hemimélica (DEH).

La DEH o enfermedad de Trevor-Fairbank es un trastorno
infrecuente del desarrollo esquelético que se produce en
pacientes con edades comprendidas entre los 2 y 14 afios'8.
Afecta a varones con una incidencia tres veces superior a la
de las nifas "+%2°, La incidencia aproximada de la enfer-
medad es de un caso por cada milldn de habitantes®#*.

Se caracteriza por un sobrecrecimiento osteocartilagi-
noso en una epifisis, o equivalente epifisario, y se considera
un osteocondroma intraarticular ya que, histolégicamente,
es indistinguible de un osteocondroma ordinario. Las lesio-
nes se localizan solo en la cara medial o lateral de la
articulacion'?, de ahi su denominacion de hemimélica.
La DEH no es un trastorno hereditario y su etiologia es
incierta®>7. | aunque probablemente esté relacionada con
una alteracion de la proliferacion celular en la zona super-
ficial del cartilago articular®*°.
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Figura 1  Radiografias A) anteroposterior y B) lateral de la rodilla izquierda. Masa intraarticular con calcificaciones densas de
aspecto condral (flechas), que se encuentra en intima relacion con el condilo femoral interno.
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Figura 2 Ecografia del hueco popliteo de la rodilla izquierda. A) Imagen sagital del condilo femoral interno. B) Imagen axial de
la fosa intercondilea. Multiples calcificaciones (flechas) situadas en el interior del cartilago epifisario (asteriscos).
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Figura 3

Tomografia computarizada. A) Reconstruccion con proyeccion de maxima intensidad. B) Reconstruccion multiplanar

sagital. C) Reconstruccion 3D, proyeccion oblicua. Masa intraarticular con multiples calcificaciones adyacente al condilo femoral
interno (flechas en Ay C), recubierta por el cartilago epifisario (flechas en B).

Tipicamente afecta a la extremidad inferior'~4%7 y se
localiza con mayor frecuencia en la rodilla y el tobillo,
fundamentalmente en la zona distal del fémur, de la
tibia y en el calcaneo’7. La localizacion en la extremidad
superior'~37 o la afectacion bilateral®# son extremadamente
infrecuentes.

La DEH fue clasificada por Azouz et al. en una forma loca-
lizada, que afecta a una sola epifisis; una forma clasica, con
afectacion de mas de un area en una sola extremidad; y
una forma generalizada, que se localiza en la totalidad de
la extremidad inferior, desde la pelvis al pie?™*°.

El hallazgo radiografico mas frecuente es el de una masa
calcificada e irregular, en ocasiones multicéntrica, que se
localiza en uno de los lados de la epifisis o del hueso
del tarso afectados’*->%°. Con la maduracién la lesion se
osifica y confluye con el hueso normal adyacente’>°, Ade-
mas, es caracteristico que el nicleo de osificacién afectado
aparezca de forma prematura, lo que puede producir el
cierre precoz de la fisis, con deformidad 6sea en varo o
valgo, incluso pérdida de la congruencia articular, condu-
ciendo al desarrollo precoz de artrosis’>°. La aparicion de
cuerpos libres intraarticulares y fracturas osteocondrales es
infrecuente®®.

La ecografia puede facilitar el diagnostico ya que define
con mucha claridad el cartilago de crecimiento’. La TC tam-
bién puede ser (til porque permite definir la relacién entre
las estructuras dseas y la masa cartilaginosa, y muestra
la continuidad de la lesion con la cortical y medular del
hueso’-3, que no es tan aparente como en el osteocondroma
tipico®. El principal inconveniente de la TC es la dificultad
para valorar el cartilago’.

La resonancia magnética (RM) permite establecer el
origen epifisario de la lesion, valorar el cartilago no cal-
cificado de la masa y determinar el estado del cartilago

de crecimiento. Con esta técnica, las lesiones son hiperin-
tensas en las secuencias potenciadas en T2, y su senal es
intermedia en las secuencias T1, con focos de baja senal
que corresponden con las calcificaciones’>*°78, Es tipico
identificar un plano de separacion entre la lesion y el nucleo
de osificacion, que permite individualizarla’?. También
puede existir edema en el hueso adyacente®®.

El diagnostico diferencial debe establecerse con la mio-
sitis osificante, la calcinosis tumoral, la osteocondromatosis
sinovial, las calcificaciones parasitarias o vasculares’>° y el
osteosarcoma paraostal cuando la lesion se localiza en
el calcaneo’.

Generalmente no es necesaria una biopsia para llegar al
diagnostico y los estudios radioldgicos son suficientes?3>?,
Sin embargo, si la afectacion se produce en una localizacion
atipica, o aun no han aparecido las calcificaciones caracte-
risticas, debe confirmarse histologicamente?.

En los casos asintomaticos, el manejo terapéutico puede
limitarse a la observacion, ya que no se han descrito casos
de degeneracion maligna®”°. Por el contrario, los casos en
los que se produzca una deformidad dsea deben interve-
nirse quirdrgicamente para permitir el crecimiento normal
del hueso y evitar el desarrollo de una artrosis'—>°. Antes de
la intervencion se debe estudiar el resto de la extremidad
para descartar lesiones a otros niveles, para lo que algunos
autores han propuesto el uso de la RM de cuerpo entero®.
Tras la intervencion se deben realizar controles periodicos
ya que se han descrito altas tasas de recidiva®.

Diagnéstico

Displasia epifisaria hemimélica o enfermedad de Trevor-
Fairbank.
Ostecondroma epifisario.
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