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Doenca de Trevor (displasia epifisaria hemimélica)
em crianca de 9 anos: relato de caso
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RESUMO

Relato de um caso raro de displasia epifisaria hemimélica em uma
crianga do sexo masculino de 9 anos de idade, em topografia do
sustentaculo do talus em tornozelo direito, associada a dor e a epi-
sodios de perda de equilibrio. O tratamento realizado foi baseado em
resseccao cirdrgica, evoluindo com melhora completa das queixas
algicas e do défice de equilibrio.
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INTRODUCAO

A doenca de Trevor foi reportada inicialmente por Mou-
chet e Belot em 1926 com a denominacdo de tarsome-
galia,” e, em 1950, foi descrita por David Trevor por oito
relatos de caso, denominando a doenca como aclasia tar-
soepifisaria.”? Em 1956, Thomas Fairbanks cunhou o termo
displasia epifisaria hemimélica (DEH),®) como é conhecida
a doenca até hoje.

Trata-se de uma doenca benigna rara do desenvolvi-
mento caracterizada por acometer metade da epifise em
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ABSTRACT

We report a rare case of a 9 years-old boy with dysplasia epiphysealis
hemimelica in the topography of the sustentaculum tali of the right
ankle associated with pain and episodes of loss of balance. Treatment
included surgical resection that resulted in complete improvement of
pain and balance disorders.
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criancas com idade até 14 anos, com incidéncia de 1:1 mi-
Ihdo.” Caracteriza-se por um defeito osteocondral locali-
zado contendo proliferacao assimétrica de cartilagem com
ossificacdo endocondral, afetando mais comumente epifi-
ses do joelho e tornozelo.®)

Histologicamente, a lesdo é indistinguivel do osteocon-
droma. E fundamental ndo confundir o crescimento osteo-
cartilaginoso da DEH, que provém da epifise, com exosto-
se originada de metafise. Como diagnésticos diferenciais,
temos a condrodisplasia punctata e a displasia epifisaria
multipla, que ocorrem bilateralmente.®
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Este relato de caso visou descrever um caso clinico de
uma crian¢a de 9 anos de idade do sexo masculino acom-
panhada em um ambulatério de cirurgia do tornozelo e pé
e discutira patologia em questao baseada nos achados cli-
nicos e radiolégicos encontrados.

RELATO DO CASO

Crianca do sexo masculino de 9 anos foi encaminhada
ao Ambulatério de Cirurgia do Pé e Tornozelo em setem-
bro de 2014 referenciada por outro Servico de Ortopedia.
Os sintomas iniciaram no més de dezembro de 2013, com
queixas de dor na face medial do tornozelo direito com
piora ao uso de calcados fechados, associada a quedas
frequentes. Ndo possuia histéria de traumas prévios nem
morbidades ou relatos de internamento por qualquer outra
patologia nos ultimos anos.

A avaliacdo clinica revelou tumoracdo medial, superficial,
de consisténcia firme, aderida a planos profundos, dolorosa
a palpacéo e sem sinais de défice neurovascular (Figura 1).
O escore da American Orthopaedic Foot and Ankle Society
(AOFAS) para tornozelo e retropé somou 74 pontos. Os exa-
mes complementares solicitados foram radiografia simples,
tomografia computadorizada e ressonancia magnética, im-
portantes para delimitar a tumoracdo, topografa-la e verificar
a possibilidade de malignidade (Figura 2).

As radiografias simples mostraram aumento de volume

medial com envolvimento aparente do corpo do talus, sem
sinais de envolvimento articular tibiotarsico ou subtalar.

Figura 1 | No pré-operatério, percebe-se proeminén-
cia na face medial de tornozelo direito.
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Figura 2 | Radiografia, tomografia computadorizada e
ressonancia nuclear magnética.

A tomografia revelou que a lesdo originava-se no sus-
tentaculo do talus, com pequenas areas de calcificacdo adja-
centes a lesao.

A ressonancia revelou lesdo tumoral ovalada, justa-arti-
cular, sem acometimento da superficie articular subtalar,
nao aderida a planos profundos, sem indicios de processo
expansivo e bem delimitada.

As caracteristicas clinico-radioldgicas da lesao foram
compativeis com lesao dssea expansiva de caracteristicas
semelhantes a um osteocondroma na topografia do sus-
tentaculo do télus.

A suspeita diagnostica foi de doenca de Trevor, por se
tratar de uma provavel lesdo osteocondromatosa localiza-
da no sustentaculo do télus. Diante do quadro de dor e da
dificuldade ao deambular, optamos por tratamento cirdrgi-
co em novembro de 2014 com ressec¢ao da massa tumoral
e envio de peca para anatomia patolégica.
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No intraoperatério (Figura 3), observou-se um tumor
justa-articular originado do sustentaculo do télus, que foi
ressecado em bloco, com preservacdo e liberacao total da
articulacdo subtalar. A peca anatdomica foi mensurada em
3,3x2,7x1,8cm. Analise histopatoldgica revelou tecido ésseo
sem atipias com capa periférica constituida por tecido car-
tilaginoso também sem atipias, concluindo se tratar de uma
lesdo osteocondromatosa.

O paciente evoluiu de forma satisfatéria com melhora
completa do quadro algico e sem alteracdes motoras ou sen-
sitivas e nem prejuizo ao arco de movimento ou marcha,
conforme evidenciado em ultima revisao realizada no ter-
ceiro més pos-operatério (Figura 4). A pontuacdo do escore
AOFAS para tornozelo e retropé pds-operatoéria foi de 100
pontos.

Figura 3 | Resseccdo cirurgica. Via de acesso medial sustentaculo
do télus, com resseccao completa da tumoracgao, sem acometi-
mento de estruturas adjacentes.

Figura 4 | Terceiro més de acompanhamento pds-operatoério.

DISCUSSAO

A DEH é de incidéncia rara e possui poucos relatos de
caso na literatura nacional e mundial. Estima-se que até
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hoje foram documentados cerca de 250 casos da doenca,
porém este valor pode estar subestimado por casos nao
diagnosticados pelo fato de a maioria deles ser assintoma-
tica ou pelo simples diagnéstico de osteocondroma sem
associacdo as caracteristicas peculiares da doenca. A maior
frequéncia de achados desta patologia encontra-se na faixa
etdria dos 2 aos 14 anos de idade, predominando em ho-
mens em uma razao de 3:1 em rela¢do ao sexo feminino."”

A articulacdo do joelho (fémur distal e tibia proximal)
possui maior nimero de ocorréncias seguida do talus e da
articulagao entre o navicular e 0 osso cuneiforme medial.®
Na revisao literaria realizada pelos autores, ndo foram en-
contradas descricdes da DEH em topografia do susten-
taculo do talus, como descrito neste relato. Azous et al.
descreveram uma classificacdo, com trés variantes, para
a DEH baseada na apresentacao clinica: localizada (nos
casos em que apenas um osso é acometido); classica (na-
queles em que ha envolvimento de mais de um 0sso no
mesmo membro) e generalizada (em que ha comprometi-
mento da pelve ao pé). No caso em questao, classificamos
a patologia como localizada. E importante determinar sua
relacdo articular, podendo ser intra ou justa-articular, fato
que interfere no progndstico pos-resseccdo, uma vez que
o0 acometimento articular estd associado a lesdo condral
e artrose precoce. O lado medial é mais frequentemente
acometido que o lateral, porém sem relevancia clinica.”

A etiologia da doenca ainda é desconhecida.® Diferen-
tes teorias ainda sem comprovacao tentam explicar o sur-
gimento da patologia como proliferacao celular irregular
na zona superficial da cartilagem articular; mudancgas no
arranjo vascular epifisario; desbalanco entre o mecanismo
de proliferagdo e morte celular; alteragdes na porcao apical
do ectoderma no desenvolvimento fetal resultando em de-
sordens pré e pds-axiais, o que, segundo Trevor, determi-
naria o acometimento medial ou lateral da doenca. Nao ha
relatos de transmissdo genética.®

O sintoma clinico mais frequente da doenca é a dor re-
lacionada com o crescimento lento da massa tumoral mais
comumente localizada nas por¢des mediais do joelho e
tornozelo. Fairbank et al., em seus relatos, observaram ede-
ma, fraqueza articular e deformidades angulares das arti-
culagoes afetadas.” O crescimento da lesao é interrompido
quando ha o fechamento epifisario e a maturidade esque-
lética é atingida.“”

Os métodos diagnosticos mais frequentemente utiliza-
dos sdo a radiografia simples, a tomografia computadoriza-
da e a ressonancia magnética. A radiografia mostra uma ou
mais massas irregulares junto a borda de uma das metades
da epifise além de alargamento epifisério. A tomografia au-
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xilia na determinacdo das relacdes anatdmicas entre a massa
tumoral e 0 0550, assim como se ha continuidade com a cor-
tical, porém é inferior a ressonancia magnética, que define
melhor as estruturas 6sseas e cartilaginosas em multiplos
planos. O estudo histopatolégico s6 é imperativo nos casos
em que ha indicacao de tratamento cirdrgico ou nos casos
de apresentacao radioldgica atipica.”®

O tratamento cirdrgico é indicado na ocorréncia de dor,
deformidades articulares ou limitacdo da mobilidade. A
identificacdo e acompleta excisdo do tumor séo essenciais
a prevencado de sua recidiva, comuns as osteocondroma-
toses, mas sem dados estatisticos quando relacionados a
DEH. Tumores extra-articulares tém prognéstico melhor do
que aqueles ressecados em superficies articulares — estes
podendo ter desfechos ruins como osteoartrose. Nao ha
relatos de malignizagdo deste tipo de lesdo. A andlise em
anatomia patoldgica corrobora achados tipicos de lesao
condromatosa.

CONCLUSAO

A doenca de Trevor ou displasia epifisaria hemimélica é
uma doenca rara caracterizada por crescimento epifisario
assimétrico da cartilagem epifiséria.

A baixa incidéncia da patologia impede a realizacdo de
estudos clinicos com maior nimero de pacientes. Assim, 0s
relatos de casos devem permitir maior conhecimento da

doenca, possibilitando o estabelecimento de protocolos de
diagnostico e tratamento da patologia.
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