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RESUMEN

La displasia epifisaria hemimélica
es una forma especial de condrodistro-
fia, que se inicia hacia la quinta semana
de la vida embrionaria. Consiste en la
hipertrofia y fragmentación del cartí-
lago articular sin que afecte a toda la
epífisis, sino tan sólo a una mitad de
ella (hemimelia). Las lesiones son por
lo general mediales y se fusionan con
el hueso adyacente, semejando una
exóstosis.

Los autores presentan un caso que
ofrece dos aspectos atípicos dentro del
contexto del cuadro clínico más habi-
tual de esta anomalía: su localización,
bilateral, y la edad tardía de manifes-
tación. Hacen consideraciones sobre su
diagnóstico, tratamiento y evolución.

DISPLASIA EPIFISARIA HEMIMELI-
CA BILATERAL DE ASTRÁGALO

La displasia epifisaria hemimélica
(DEH) es una forma especial de condro-
distrofia, tanto por las lesiones de hiper-
trofia epifisaria que entraña como por
la topografía de la afectación, que es
siempre hemimélica.
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Fue descrita en 1926 por MOUCHET
y BELOT (14) con el nombre de tarso-

megalia. Posteriormente TREVOR (16),
en 1951, se refiere a ella como aclasia
tarso-epifisaria. Finalmente, FAIRBANK

(6), en 1956, la denomina displasia epi-
fisaria hemimélica.

Otros términos utilizados han sido los
de condrodistrofia epifisaria, osteocon-
droma epifisario benigno, fragmentación
ósea hipertrofiante y displasia epifisaria
unilateral.

Según FAIRBANK, se inicia hacia la
quinta semana de la vida embrionaria y
consiste en una hipertrofia y fragmenta-
ción del cartílago articular sin que afecte
toda la epífisis sino tan sólo una mitad
de ella (hemimelia): las lesiones son, por
lo general, mediales. El desorden se aso-
cia con la presencia de osificación endo-
condral en la epífisis de un hueso tarsal
o, excepcionalmente carpal (9), (11).

Hasta 1983, CONNOR (3) recopiló
unos cien casos; posteriormente se han
publicado nuevos casos (4), (7), (8), (9),
(15), (17). En España comunicaron sen-
dos casos MENA BERNAL (12), BALÉN
(1), y ENRÍQUEZ, -cuatro casos- (5).

Se fusiona con el hueso adyacente, se-

25



mejando una exóstosis. Afecta más a los
varones, manifestándose entre los tres y
los ocho años. En el miembro inferior sue-
le dar una clínica de rigidez articular más
o menos precoz, amiotrofia más o menos
importante y desviaciones axiales: éstas
suelen consistir en genu valgo, valgo de
talón o abducción de antepié.

OBSERVACIÓN

Comunicamos un caso de DEH que
presenta dos aspectos atípicos dentro del
contexto del cuadro clínico más habitual
de esta anomalía. Primeramente por tra-
tarse de una localización bilateral en am-
bos astrágalos, y en segundo lugar, por
la edad tardía de manifestación, adop-
tando la forra de un pie plano valgo do-
loroso del adulto.

Caso clínico: M.R.S., mujer de 42
años. Desde hace 3 años presenta dolor
en pie derecho en cara posterior de to-
billo sin antecedentes traumáticos.

Obesa. Pies planos valgos bilaterales.
Limitación de la movilidad del tobillo.
Claudicación a la marcha y tumefacción
local. Piel de calor y coloración normales.
Pie izquierdo asintomático hasta la fecha.
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Fig. 1. Aspecto radiográfico de la lesión en el
tobillo derecho.

Las RX revelan (Fig. 1) la existencia de
una lesión astragalina hipertrófica, que pro-
longa el astrágalo hacia atrás y adentro.

Se trata de una formación de densidad irre-
gular de aspecto exostosante. En el tobillo
izquierdo aparece otra lesión de aspecto
parecido (Fig. 2). En la RMN se confirman
las características radiológicas; además, en
el tobillo izquierdo la formación se rela-
ciona con el canto tibial posterior mediante
una seudoarticulación. (Figs. 3 y 4).

Fig. 2. Aspecto radiográfico del tobillo contra-
lateral.

Figs. 3 y 4. RNM de tobillo derecho e izquierdo
respectivamente, que permiten apre-
ciar con detalle la «neoarticulación»
constituida entre la lesión y el canto
tibial posterior.
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En mayo de 1989 es intervenida. Por
vía medial se aborda la lesión, procedién-
dose a la resección de una masa epifisa-
ria asimétrica del tamaño de un huevo
de paloma, localizada en prolongación
con la cara posterior del astrágalo, que
se apoya en calcáneo, de aspecto frag-
mentado con recubrimiento de cartílago
en la zona de neoarticulación formada
con la tibia. Microscópicamente el aspec-
to de la lesión es el de una proliferación
cartilaginosa, inespecífica, con zonas de
tejido cartilaginoso hipertrófico, que con-
tiene islotes de osificación de tipo en-

condral (Fig. 5).

Fig. 5. Aspecto histológico típico de la lesión.

La descripción anatomo-patológica,
compatible con displasia epifisaria he-
mimélica, confirma los hallazgos radio-
lógicos descritos.

La evolución de la paciente ha sido
satisfactoria, continuando asintomática a
los cuatro años de la intervención. En la
imagen radiográfica actual (Fig. 6) puede

apreciarse la ausencia de recidiva, así co-
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mo los signos artrósicos presentes tanto
a nivel de la articulación tibioastragalina,
como de la subastragalina.

Fig. 6. Rx. de control a los cuatro años. Se
evidencia la ausencia de recidiva.

COMENTARIO

Para CLAVEL y cols., en su mono-
grafía «Displasias óseas» (2), se trata de
«una verdadera displasia epifisaria hi-
perplásica, aunque tan sólo afecte a una
porción o vertiente epifisaria».

MONTAGNE, en su «Atlas de Radio-
logía del Pie» (12), define esta anomalía
como una «osteocondrodisplasia rara, ca-
racterizada por un crecimiento anormal
del cartílago, que afecta de forma selec-
tiva a las epífisis y a los huesos del tarso
de un solo miembro inferior». Las lesio-
nes son, por lo general, mediales y, se-
gún se ha indicado, se localizan prefe-
rentemente en el miembro inferior,
especialmente en extremidad distal de
fémur, de tibia, astrágalo y otros huesos
del pie (escafoides, cuñas, etc.).

Su origen es desconocido y la teoría
genética no parece sustentarse en datos
objetivos a la luz del estudio de los ár-
boles genealógicos de los pacientes. So-
lamente HENSINGER (10) observó una
familia de doce miembros, con siete afec-
tados, que indicaba un origen genético
autosómico dominante.

El diagnóstico de esta afección es evi -
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dente por el estudio de las imágenes ra-
diológicas: lesión hipertrófica epifisaria
asimétrica (generalmente medial), de as-
pecto fragmentado y de topografía es-
trictamente hemimélica.

El tratamiento quirúrgico será de elec-
ción cuando existan grandes deformida-
des articulares y/o signos inflamatorios
o, simplemente dolorosos. En algún caso
se propone la resección-artrodesis como
alternativa a la simple resección del frag-
mento hipertrofiado cuando el proceso
es antiguo y la deformidad provocada
es grande.
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