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RELATO DE CASO * CASE REPORT

Displasia epifisaria hemiméica (doenca de Trevor-Fair bank):
relato de caso’

Dysplasia epiphysealis hemimelica (Trevor-Fairbank disease): case report
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Enrico Granzotto?, André Guimaraes de Oliveira?

A displasia epifisaria hemimélica é uma doenga benigna rara (incidéncia de 1:1.000.000), caracterizada por um cres-
cimento osteocondral decorrente de uma ou mais epifises. Em geral a idade de inicio é entre 2 e 14 anos. Os achados
caracteristicos dos exames de imagem sao suficientes para o diagnostico. A exciséo cirdrgica da lesdo so6 é indicada
caso haja limitagdo funcional.
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Dysplasia epiphysealis hemimelica is a rare benign disease (incidence 1:1,000,000), characterized by an osteochondral
overgrowth affecting one or more epiphyses. Generally, the age of onset is between two and 14 years. The characteristic
imaging findings are sufficient for the diagnosis. Surgical excision of the lesion is only indicated in cases where a functional

limitation is present.
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INTRODUCAO

A displasia epifisdria hemimélica
(DEH) é definida como um crescimento
osteocondral localizado, decorrente da
metade de uma epifise, que acomete uma
ou vérias epifises ou centros de ossifica-
¢&03. E uma proliferacio anormal e as-
simétrica de cartilagem com ossificacéo
endocondral, que cessa quando as epifises
se fundem ao final do crescimento®.

E uma doenca rara, com incidéncia re-
latada de 1:1.000.000. Tem sua etiologia
desconhecida, entretanto, sabe-se que esta
ligada a0 grupo das osteocondromato-

ses(1?
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Ha escassez de casos descritos na lite-
ratura em raz&o da raridade da doenca, e
por isso, temos como objetivo apresentar
0 caso de um menino de trés anos com
DEH no joelho direito.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, trés anos
de idade, apresentou dor e edema em joe-
Iho direito por trés dias. Dois meses antes

iniciou com alteragdo namarcha, maissig-
nificativaao correr. No examefisico havia
moderado aumento de volume e calor lo-
cal, comdor elimitagdo funcional aflexéo.

Naradiografiaforam evidenciadasirre-
gularidades nas superficiesarticularescom
cal cificagBes exuberantes no espaco articu-
lar e junto as epifises do fémur distal e ti-
bia proximal (Figura 1).

A tomografia computadorizada (TC)
revelou derrame articular moderado com

Figura 1. A: Radiografia do joelho em anteroposterior mostrando irregularidades nas superficies articu-
lares com calcificagdes junto as epifises do fémur distal (seta maior) e tibia proximal (seta menor). B:
Radiografia do joelho em perfil identificando exuberantes calcificagbes no espago articular (seta).
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irregularidade dos contornos do codndilo
femoral e platd tibial no compartimento
medial, e multiplas calcificages irregula-
res no interior da articulagdo, principal-
mente posterior ao fémur.

A ressonéncia magnética (RM) de-
monstrou irregularidades e alteragtes dis-
plésicas nas superficies articulares do con-
dilo femoral medial e planalto tibial inter-
no, com calcificagOes e ossificagOes adja-
centes intrassinoviais (Figura 2).

Foi realizadaexcisdo cirlrgicadalesio,
em raz&o daimportante limitag&o e dor fun-
cional. O anatomopatol 6gico apresentou
osteocondroma.

DISCUSSAO

A DEH, também conhecida por doenca
de Trevor-Fairbank, acomete geralmente
criangas entre 2 e 14 anos de idade, sendo
mai s frequente em meninos. Em geral com
comprometimento unilateral, alesdo inicia
em um dos lados da epifise e atinge prefe-
rencialmente osmembrosinferiores, emor-
dem decrescente de ocorréncia: joelho, tor-
nozelo e pé“®.

O quadro clinico, inicialmente, € um
aumento de volume local indolor — pelo
supercrescimento cartilaginoso —, que pode
ser doloroso egerar deformidades, limitagéo
daamplitude de movimento e diferengado
comprimento entre os membros™®.

Segundo Peduto et a., o diagndstico é
feito com base nas caracteristicasradiogra-
ficas®V, ndo sendo necesséria bidpsia, que
deve ser realizadaquando h&excisdo cirr-
gicadalesdo ou as alteragdes radiol 6gicas
n&o sio tipicas®. Histologicamente, a le-
s30 é idéntica ao osteocondroma®.

Para Carlson et al. é fundamental ndo
confundir o crescimento osteocartilaginoso
daDEH, que provém da epifise, com exos-
tose originada de metéfise. Como diagnés-
ticos diferenciais citam a condrodisplasia
punctataedisplasiaepifisiriamultipla, que
ocorrem bilateralmente, e &reas de necrose
asséptica, que apresentam irregularidades,
mas sem caracteristica de crescimento os-
teocondral®.

A radiografiamostraumaou mais mas-
sas irregulares com ossificagdo foca junto
aborda de uma das metades da epifise (em
crescimento), com alargamentoirregular dos
centros epifisérios e metafise adjacente,
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Figura 2. A: RM axial DP fat sat mostrando acometimento do fémur distal pela doenga, com irregulari-
dades, alteracoes displasicas (seta menor), calcificacoes e ossificagoes intra-articulares (seta maior).

B: RM sagital DP fat sat Identificando calcificacoes e ossificacoes intrassinoviais (seta). Mostra, tam-
bém, a preservacao das partes moles.

COMO NO presente caso, em que ocorreu
junto asepifisesdo fémur distal etibiapro-
ximal. Essa massa pode localizar-se junto
a0 0ss0 subjacente quando houver amadu-
recimento Gsseo-29),

A TC pode gjudar a definir melhor as
relagbes anatdmi cas entre amassae 0 0Sso,
assim como a continuidade da cortical e
medular 6ssea, porém éinferior aRM para
avaliar alteracdes de cartilagem e partes-
moles®?.

Por meio da RM avalia-se melhor o
crescimento osteocondral epifisario, seus
provaveis efeitos em estruturas adjacentes,
permitindo definir melhor as estruturas
Osseas e cartilaginosas em mdltiplos pla-
nos, todavia, existem escassos relatos na
literatura descrevendo os achados da RM
na DEH®27),

A RM é Util nafaseinicial da doenca,
quando surge uma massa com peguenas
calcificagdes no interior, como no caso em
questio™?. Na sequéncia T1 a intensidade
desina éigual tanto paraacartilagem epi-
fisaria normal quanto para a cartilagem
acometida pela doencga, porém esta Ultima
apresenta pequenos pontos de baixainten-
sidade, que corresponde as calcificagdes. JA
em T2, aintensidade maior é vista no en-
voltorio cartilaginoso comparado a uni&o
osteocartilaginosa®.

Quanto ao tratamento, é feito acompa-
nhamento radiografico para avaliar a pro-
gresséo da lesdo. Em casos de dor, defor-
midades esguel éticas ou limitagdo funcio-

nal esta indicada excisdo cirrgica®. E
necessario seguimento para avaliar casos
de recidiva ap6s a retirada da leszio®?.

Em conclusdo, DEH é umadoencarara,
com diagndstico realizado por radiografia,
gue evidencia um crescimento epifisario
assimétrico, e complementado por RM, que
avalia melhor o crescimento osteocondral
e as estruturas adjacentes.
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