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r  e  s  u  m  o

Descrever aspectos cirúrgicos da ressecção de displasia epifisária hemimélica da patela. Os

aspectos clínicos e de imagem já foram descritos em outro artigo. Paciente masculino, seis

anos, com tumor de crescimento lento em joelho direito, por dois anos, com dimensões de

12 cm no eixo longitudinal e 6 cm no transversal, aderido à patela. Biópsia sugeriu lesão oste-

ocondromatosa benigna, sem diagnóstico definido. Exames de imagem, como radiografias

e  tomografias, com áreas de formação óssea e áreas radiotransparentes e na ressonância

magnética áreas de hipo e hiperssinal em T1 e T2, de tamanho estimado em 8,5 cm no

eixo  longitudinal e 6 cm no transversal. Foram feitas ressecção cirúrgica da tumoração e

curetagem do núcleo de ossificação epifisário do polo superior e medial da patela, com boa

remodelação patelar e desenvolvimento normal. Paciente não apresentou recidiva da lesão

até  o término da maturidade esquelética.
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a  b  s  t  r  a  c  t

The aim of this study was to describe surgical features of resection of hemimelic epiphyseal

dysplasia of the patella. We  already described the clinical and imaging features in another

article. The patient was a six-year-old boy with a tumor in his right knee measuring 12 cm

longitudinally and 6 cm transversally, which was adhering to the patella and had been
slowly growing for two years. Biopsy findings were suggestive of a benign osteochondro-

matous lesion, without a defined diagnosis. Imaging examinations such as radiography and

 areas of bone formation and radiotransparent areas, while magnetic
tomography showed
resonance imaging showed areas of hypo and hypersignal in T1 and T2, of estimated size

8.5  cm longitudinally and 6 cm transversally. The tumor growth was surgically resected and
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curettage was performed on the epiphyseal nucleus of ossification of the upper and medial

centers of the patella, with good patellar remodeling and normal development. The patient

did not present any recurrence of the lesion up to the time of reaching skeletal maturity.

©  2014 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Published by Elsevier Editora

Ltda. All rights reserved.
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ntrodução

 displasia epifisária hemimélica é uma  doença muito rara
o desenvolvimento osteocartilaginoso epifisário, que ocorre
urante o crescimento da criança. Descrita inicialmente por
ouchet e Belot,1 em 1926, com o nome de tarsomegalia, por

ausa do aumento de volume na região do tornozelo, e a seguir
or Trevor,2 em 1950, como aclasia tarsoepifisária, na qual as

esões eram frequentes na região epifisária do pé e do torno-
elo. Em 1956 Fairbank3 relatou mais casos e a descreveu como
isplasia epifisária hemimélica (DEH), pois poderia ocorrer em
utras articulações. Somente em 1980, na Espanha, Enriquez
t al.4 descreveram um caso de DEH originado na patela.

Em 2003 operamos caso semelhante no Serviço de Cirur-
ia do Joelho do Departamento de Ortopedia e Traumatologia
a Faculdade de Medicina da Universidade Federal de Goiás.
uas características clínicas e de imagem foram publicadas em
006 por Araújo et al.,5 mas  não foram abordados seus aspec-
os cirúrgicos. O tratamento da DEH geralmente consiste na
essecção da lesão para evitar dor e limitação dos movimen-
os articulares e deformidades que possam gerar um quadro
e osteoartrite precoce. O objetivo deste trabalho é relatar os
spectos cirúrgicos desse caso de displasia epifisária hemimé-
ica da patela.

elato  de  caso

aciente do sexo masculino, seis anos, com história de
umoração de crescimento lento em joelho direito, mas  pro-
ressivo, em dois anos, de aproximadamente 12 cm no eixo
ongitudinal e 6 cm no transversal, aderido à patela, com
uadro de dor, edema, claudicação, hipotrofia moderada do
uadríceps e limitação dos movimentos, com flexoextensão

imitada nos seus últimos 30 graus. Presença de derrame arti-
ular leve, sem dor à palpação metafisária, afebril, bom estado
eral, sem vermelhidão ou saída de secreções no local e com
iópsia que sugeria uma  lesão osteocondromatosa benigna,
em diagnóstico definido (fig. 1).

Evolução da lesão no decorrer de dois anos evidenciou
rande aumento da massa tumoral patelar do joelho direito
os exames de imagem,  com áreas de formação óssea e áreas
adiotransparentes, de tamanho estimado em 8,5 cm no eixo
ongitudinal, 6 cm no transversal e 3,5 cm de profundidade
figs. 2 e 3).
A cirurgia foi iniciada com paciente em decúbito dorsal sob
nestesia geral, assepsia, campos estéreis e uso de garrote
neumático na coxa direita por uma  hora, sem intercorrên-
ias, e de acordo com a sequência descrita:
1. incisão longitudinal parapatelar lateral, de aproximada-
mente 10 cm,  com dissecção por planos (fig. 4A);

2. rebatido o tendão quadriciptal suprapatelar para região
lateral do joelho, juntamente com o músculo vastomedial,
que se encontrava abaulado pela tumoração (fig. 4B);

3. capsulotomia mediana até o plano do tumor. Foram
observados capa cartilaginosa superficial e pedículo ósseo
no polo superior e medial da patela, que foi ressecado
(figs. 4C e 5A);

4. limpeza cirúrgica e curetagem do núcleo de ossificação
epifisário no polo superior e medial da patela, para evitar
recidiva da lesão (figs. 5B e 5C);

5. hemostasia, capsulorrafia, reinserção do tendão quadri-
cipital na patela, sutura por planos, pele, curativo e
imobilização.

O paciente continuou o acompanhamento no serviço, no
qual foi observada resolução clínica e radiológica do quadro
de DEH, sem recidiva da lesão e sem déficit de função do
mecanismo extensor do joelho até o término da maturidade
esquelética. O paciente retornou às suas atividades normais
(figs. 6 e 7).

Discussão

A displasia epifisária hemimélica é uma  doença de etiologia
desconhecida, geralmente restrita ao lado medial ou lateral
do membro  acometido e que termina sua evolução com a
maturidade esquelética. No caso relatado ela se encontrava
na linha média do membro,  pois se originava no polo superior
e medial da patela do joelho direito. É mais frequente no sexo
masculino, com proporção de três homens para cada mulher,
geralmente surge em crianças ou adolescentes entre 2 e
14 anos e é raro seu diagnóstico em idades mais avançadas.
Apresenta uma  incidência estimada de um caso para cada
milhão de habitantes, porém existem menos de 300 casos
descritos na literatura.6,7

Pode ser apresentada nas seguintes formas: 1) localizada
(solitária); clássica (mais de uma  lesão na mesma  articulação);
geral (mais de uma  articulação no mesmo  membro). Os locais
mais comuns de acometimento são os ossos do tarso (pé e
tornozelo), que representam 50% de todas as lesões, seguidos
pelo joelho (fêmur distal e tíbia proximal), pela cintura pélvica
(quadril), pela cintura escapular (ombro) e pelos ossos do carpo
(punho).8,9 O caso em questão apresenta uma  localização não
usual, origina-se no polo superior da patela e suas caracterís-

5
ticas clínicas e de imagem já foram descritas anteriormente.
Os tumores originados da patela são raros; 70% deles

são benignos; é necessário abordar a lesão dos pontos de
vista clínico, por imagens e cirúrgico e pela histologia, para
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Figura 1 – Aspecto pré-operatório com visão medial (A) e lateral (B) do joelho direito com tumoração patelar – displasia
epifisária hemimélica.

Figura 2 – Aspecto pré-operatório de radiografias em perfil do joelho direito com tumoração patelar que evoluiu em um mês
sia e
(A), um ano (B) e imediatamente antes da cirurgia; (C) displa

melhor conclusão do caso. O relato apresentado mostrou
que a biópsia prévia à cirurgia revelou lesão osteocartilagi-
nosa benigna, mas  sem uma  definição final. O diagnóstico
diferencial com a DEH deve ser feito com vários outros
tipos de tumor, dentre eles: osteocondroma, condroblas-
toma, condroma intracapsular, tumor de células gigantes,
calcinose tumoral, condromatose sinovial; além de lesões

não tumorais, como: miosite ossificante, calcificação vascular
ou parasitária, tuberculose e síndromes neurológicas (Cinca,
Charcot).10–12

Figura 3 – Aspecto pré-operatório de tomografia computadorizad
sagital ponderado em T2 (B), do joelho direito com tumoração pa
epifisária hemimélica.
pifisária hemimélica.

Os exames de imagem (radiografias, tomografias e resso-
nância) podem sugerir o diagnóstico de DEH, principalmente
em regiões habituais como pé e tornozelo. Porém, quando a
lesão se encontra em regiões não usuais, como na patela,
isso se torna mais difícil. O núcleo de ossificação epifisário
da patela surge por volta dos quatro a cinco anos no sexo
masculino e aos três anos no feminino.13,14
O tratamento da DEH pode ser clínico ou cirúrgico, a depen-
der dos sintomas. Não há uma  diretriz sobre o tratamento, mas
a maioria dos autores fez a ressecção da lesão, o que indica

a em corte axial (A) e da ressonância magnética em corte
telar volumosa imediatamente antes da cirurgia – displasia
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Figura 4 – Aspecto intraoperatório de ressecção da tumoração patelar – displasia epifisária hemimélica, incisão longitudinal
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arapatelar lateral (A), dissecção por planos miotendíneos (B

bservação apenas em casos assintomáticos. O tratamento clí-
ico é menos invasivo, sem os riscos de uma  cirurgia. Contudo,

 tratamento cirúrgico traz melhores resultados quando hou-
er: 1) compressão de nervos, artérias ou tendões; 2) exostose
ue interfira no crescimento da extremidade; 3) limitações
uncionais da articulação; 4) deformidades e dor. Geralmente

 crescimento é agressivo e o tratamento deve ser agressivo
ambém, para evitar dor, deformidades, limitação e osteoar-

rose precoce. A recidiva é comum após a exérese simples do
umor. Os casos extracapsulares têm melhores resultados
o que os intracapsulares.15–17

igura 5 – Aspecto intraoperatório de ressecção da tumoração pa
olumosa massa pediculada com características osteocartilagino
riginou a displasia (B), curetagem e limpeza final do polo super
ntracapsulares (C).

Com relação aos tipos possíveis de cirurgia para esse
caso, podem ser divididos em quatro, conforme sua agressi-
vidade. O primeiro seria por meio de ressecção artroscópica,
que apresenta menor morbidade, mas  com possibilidade
de recidiva maior e dificuldade técnica maior em crianças.
A ressecção aberta da tumoração possibilita um campo cirúr-
gico maior e deve ser sempre acompanhada de curetagem
do núcleo de ossificação comprometido para diminuir o

índice de recidiva. Cirurgias mais agressivas como a hemi-
patelectomia e a patelectomia total podem ser feitas, para
evitar a recidiva da lesão e osteoartrose precoce, porém

telar – displasia epifisária hemimélica, excisão da
sas (A), remoção cirúrgica do núcleo de ossificação que
ior da patela (C).
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Figura 6 – Aspecto pós-operatório de um ano com visão anterior (A) e lateral (B) do joelho direito com extensão e flexão total
– displasia epifisária hemimélica.

Figura 7 – Aspecto pós-operatório em um ano de radiografias do joelho direito em axial (A) e em perfil (B) que evidencia

r

crescimento adequado da patela.

com perda de potência da função do mecanismo extensor
do joelho e, por ser em criança, hipoplasia dos côndilos
femorais.4,10,17

Nosso paciente apresentava uma  lesão muito volumosa,
que foi ressecada por via aberta em seu pedículo. Para
evitar a recidiva da tumoração, por causa de sua agres-
sividade, fizemos uma  limpeza cirúrgica e curetagem do
núcleo de ossificação epifisário do polo superior da patela.
O risco desse procedimento é que a patela se desenvolva
de forma anormal. Porém, o que observamos foi uma  boa
remodelação patelar e desenvolvimento normal, provavel-
mente por causa da baixa idade do paciente e do potencial
em relação ao seu esqueleto imaturo, em contínuo estímulo

no mecanismo extensor do joelho, uma  vez que a patela
é um osso sesamoide e funciona como uma  polia. Paci-
ente não apresentou recidiva até o término da maturidade
esquelética.
Conflitos  de  interesse

Os autores declaram não haver conflitos de interesse.
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