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Resumo

A Doenca de Trevor ou Displasia Epifisaria Hemimélia (DEH) é
uma doenca do desenvolvimento esquelético caracterizada
pelo crescimento assimétrico da epifise de um o0sso.
Histologicamente, pode ser considerada como um
osteocondroma das epifises.

Na maioria das vezes, os sintomas aparecem ainda na
infancia. O sexo masculino é mais freqlientemente acometido
do que o sexo feminino em uma propor¢ao de 3:1.

O sintoma mais comum € o surgimento de uma massa de
consisténcia ossea e indolor na regido do tornozelo ou joelho,
seguido pelo inchago, restricdo da movimentac 4o articular e
deformidade.

0O diagnostico por imagem € realizado através de radiografias
simples, tomografias axiais computadorizadas e ressonancia
magnética.

0O tratamento depende da localizacdo da displasia, do grau de
envolvimento da epifise, das deformidades e dos sintomas.
Pacientes assintomaticos ndo precisam ser tratados.

Quando néo ha deformidades, a excisdo da massa é o melhor
tratamento. Se houver assimetria do envolvimento da epifise com
deformidades angulares, a resseccdo da massa precisa ser
combinada com osteotomias corretivas. Apresentamos um caso
de Doenca de Trevor em uma menina de 12 anos de idade, tratada
pela resseccdo da massa osteocondral do talo e artrodese
talonavicular. Ao final de 12 anos de seguimento, a paciente
permanece assintomatica e nao houve recidiva da doenca.
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Abstract

Trevor Disease or Dysplasia epiphysealis hemimelica (DEH) is
a rare skeletal developmental disorder characterized by
asymmetric overgrowth of cartilage in the epiphyses.

From the histological point of view, it is considered to be an
osteochondroma of the epiphysis.

Most of the time, the onset of the symptoms occurs in the
childhood. Males are 3 times more affected than females.

The most common symptom is a painless bony mass around
the ankle or the knee, followed by swelling, restricted range
of motion and deformity. Imaging diagnosis is based on plain
radiographs, CT scans and MRI.

The treatment depends on the location, amount of
involvement of the epiphysis, deformities and symptoms.
Asymptomatic patients do not need treatment. When no
deformities were identified simple excision of the mass is the
treatment of choice. If the mass causes asymmetry of the
epiphyses the resection of the mass must be combined with
osteotomies.

We present a case of Trevor Disease in a 12 years old girl,
treated by ressection of the talar bony mass and the talo
navicular arthrodesis. After 12 years of follow-up patient still
asymptomatic and no recurrence was detected.

Displasia epifisaria hemimélica, Doenca de Trevor, Tarsomegalia.
Dysplasia epiphysealis hemimelica, Trevor Disease, Tarsomegaly.
Displasia epifisaria hemimélica, enfermedad de Trevor, Tarsomegalia.
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Aspecto Clinico Inicial - 12 anos de idade - Julho 1998: A. Assimetria dos pés direito e esquerdo - presenca de flictenas esfoliadas no

maléolo medial e cabeca do | metatarsico resultantes das atividades desportivas e de recreacdo da paciente; B. Valgismo do retropé e
abaulamento medial do mediopé; C. Valgismo do retropé; D:-Auséncia de varizacdo do retropé esquerdo na manobra das pontas dos pés.

Resumen

La enfermedad de Trevor o displasia epifisaria hemimelica es
una rara alteracion esquelética caracterizada por un creci-
miento asimétrico del cartilago epifisario.

Histologicamente es considerado como un osteocondroma
epifisario.

En general la aparicion de los sintomas ocurre durante la
infancia. Siendo el sexo masculino mas frecuentemente afec-
tado en relacion al femenino en una proporcion de 3:1.

El sintoma mas comun es la aparicion de una masa indolora
alrededor del tobillo o la rodilla, sequida de edema, restric-

cion en la movilidad y deformidad.

El diagnostico por imagenes se realiza mediante radiografias sim-
ples, tomografia axial computada y resonancia nuclear magnética.

El tratamiento depende de la localizacion, grado de compro-

miso epifisario, deformidad y sintomas. Los pacientes asinto-
maticos no requieren tratamiento.

Cuando no existen deformidades, el tratamiento de eleccion
es la reseccion simple. Si hubiera asimetria epifisaria, la
reseccion de la masa puede ser combinada con osteotomias.
Presentamos un caso de enfermedad de Trevor en un pacien-
te de sexo femenino de 12 afios de edad realizandose una
reseccion de la masa osteocondral del astragalo combinada
con una artrodesis astragalo-escafoidea. Luego de un segui-
miento de 12 afios, la paciente permanece asintomatica y sin
la aparicion de recidivas.

Introducao

A Displasia Epifisaria Hemimélica (DEH) é uma doenca rara do
desenvolvimento do esqueleto caracterizada pelo crescimento
assimétrico da cartilagem epifisaria. Seu comportamento clinico
e anatomo-patoldgico lembra o osteocondroma das epifises e
acomete mais comumente os 0ssos do membro inferior.
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Fig.2 |

Radiologia Simples do pé esquerdo - A. Vista dorso-plantar; B. Vista lateral; C. Vista obliqua 45 e D. Vista Axial Posterior. Nota-se

irregularidade grosseira da cabeca do talo com éreas densas permeadas com areas radiolucidas caracteristicas do osteocondroma. A
articulacdo do sustentaculo do talo ndo pode ser individualizada nas imagens analisadas.

A condicdo foi descrita inicialmente em 1926 por Mouchet e
Belot", que a denominaram Tarsomegalia. No entanto foi
Trevor”, que em 1950 ao reuniu 10 casos consecutivos e a
transformou em uma entidade distinta, denominando-a
Aclasia Tarsoepifisaria.

0 termo Displasia Epifisaria Hemimélica foi cunhado por
Fairbank® que considerou as denominacdes anteriores
inadequadas em fungdo do acometimento inconstante dos
ossos do tarso e pelo achado corriqueiro de displasias
verdadeiras das epifises.

A DEH € caracterizada pela presenca isolada de centros
irregulares de ossificacdo acometendo parte das epifises
Osseas, embora em alguns poucos casos a epifise possa ser
envolvida como um todo “9. Com o crescimento, os centros
de ossificagdo se desenvolvem isolada ou conjuntamente,
resultando em um aumento grosseiro, geralmente assimétrico
da epifise, assemelhando-se a uma exostose osteocartilaginea.

A etiologia da DEH ainda é desconhecida, ndo havendo

referéncias sobre sua hereditariedade ou sobre casos de
transformacgdo maligna na literatura. ©

Diferentes teorias foram apresentadas para explicar sua
origem, sem que nenhuma delas tenha sido considerada
como definitiva. Sao elas:

(1) Proliferacdo celular irreqular na zona superficial da
cartilagem articular®?,

(2) Alteracoes apicais do botdo de
membro inferior do feto®,

(3) Alteragdes na  disposicdo dos vasos sanguineos
epifisarios®?,

(4) Desequilibrio entre o mecanismo de proliferacdo e morte
celular @7

(5) Alteracdes no ectoderma apical do broto do membro
inferior do feto, dando origem alteragdes pré ou pos-axiais 9

desenvolvimento do

0 unico relato familiar descrito na literatura foi feito por
Hensinger ® em 1974, que demonstrou o acometimento de
duas geracdes da mesma familia.
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Flg3 l Imagens de TAC e RM do pé esquerdo da paciente - A deformagio grosseira da cabeca e colo do talo produzem assimetria e irregula-
ridades nas superfiies articulares o que justifica o achado clinico de bloqueio da mobilidade do retropé. O sinal da regido alterada,
nas derivacdes da RM, apontam para tecido com caracteristicas compativeis com osso e cartilagem semelhantes a normal.

Incidéncia

0 surgimento das alteracdes da DEH ocorre geralmente entre
0os 2 e 14 anos, mas podem ser identificadas desde o
nascimento até os 87 anos de idade, %"

Homens sdo trés vezes mais afetados que mulheres "' e a
incidéncia oficial ¢ de 1 para 1.000.000" nascidos vivos. Os
locais de acometimento mais comum séo os sequintes “: talo
e calcéneo - 22%; tibia e fibula distal - 220%; fémur distal -
21%; tibia proximal - 11%; navicular, cubdide e cuneiformes
do tarso - 10%; escaféide do carpo - 2% e escapula - 19%.
Geralmente um Unico membro estd acometido com o
envolvimento de varias pecas oOsseas ", traduzindo a
denominacao "hemimélica"

A porgao medial da epifise é duas vezes mais afetada que a
lateral ™ embora o envolvimento da epifise como um todo
possa ocorrer. “*¥ Nao ha predominancia de envolvimento
quanto ao lado.

Quadro clinico

A apresentagdo clinica mais comum caracteriza-se pela
presenca de massa indolor, que aumenta lenta e
progressivamente de volume, acometendo a regido medial do
tornozelo e pé ou do joelho. Acompanhando a progressdo da
massa dura e levemente dolorosa, surgem rigidez articular e
anisomelia "'*"%  De acordo com as observacdes de
Fairbank®, a dor é associada ao edema e limitacéo articular
em pacientes jovens ou as alteracbes degenerativas em
pacientes mais velhos. A rigidez articular € um dos sintomas
mais comuns quando a doenca incide nos tornozelos. As
deformidades que se instalam com a progressdo do quadro,
dependem da porcdo epifisaria acometida sendo comuns o
equinismo, e o valgismo dos tornozelos e joelhos.®

Com o final do crescimento, cerram-se as epifises e a doenca
ndo progride mais, restando apenas as conseqiiéncias de sua

existéncia em virtude das deformidades produzidas.

As formas mais comuns de apresentacdo da DEH so:
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AEuE prgr g

F|g4 I Cirurgia - A. Incisao medial; B. Exposicdo da massa tumoral na cabega do talo; C. Resseccdo e modelagem da regido talo-navicular; D.
Fragmentos de tecido retirados da regio talo-navicular do pé esquerdo da paciente apresentada.

1. Forma localizada, afetando apenas uma epifise;

2. Forma Classica, afetando mais de uma epifise no mesmo
membro (tipo mais comum)

3. Generalizada, envolvendo um membro inferior inteiro - da
pelve ao pé."™

Diagnostico

0 diagnodstico radiografico da DEH nem sempre ¢ facil em
virtude da similaridade das alteracdes epifisarias produzidas
por diferentes condigdes patoldgicas. A presenca de opacidade
irregular, multicéntrica, acometendo parte ou a totalidade de
uma epifise 6ssea lembra a presenca de um osteocondroma®®.
Com o tempo, surge o alargamento assimétrico das apofises e
as calcificagcées multicéntricas coalescem™. Com o
crescimento, os centros de ossificacdo irrequlares tornam-se
confluentes e se misturam com o tecido dsseo normal.

A tomografia computadorizada ¢ excelente recurso para
definir os limites entre os tecidos patolégicos e normais

sendo util também na deteccdo de coalizdes tarsais e no
planejamento cirurgico. 1420

A ressonancia magnética determina com seguranca o grau de
extensdo do envolvimento da epifise e o envolvimento de
partes moles associadas sendo de grande valia no diagndstico
diferencial com outras patologias tumorais. ©

A cintilografia do esqueleto, embora apresente achados
inespecificos, é importante na localizacdo dos diversos locus
de acometimento pela DEH. @

Anatomo Patologia

Macroscopicamente as lesées possuem consisténcia dssea e
aspecto bocelado, com camada externa de tecido
cartilaginoso brilhante. Histologicamente as lesdes se
assemelham ao osteocondroma com seu aspecto tipico de
massa de 0sso normal e cobertura cartilaginosa com
abundantes focos de ossificacdo endocondral. #
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Flg.5 | Histopatologia - Preparagdes em HE e diferentes aproximacées: A. Tecido dsseo de aspecto normal recoberto por cargilagem também
de aspecto normal; B. Conjunto de condrdcitos embebidos em matriz condral no interior de tecido ¢sseo de aspecto normal; C e D.
Maiores aproximagées da ilha cartilaginea que permeia o tecido sseo. A caracteristica que diferencia a DEH do osteocondroma clds-
sico € o envolvimento da epifise na DEH enquanto o osteocondroma aparece, caracteristicamente, na zona metafisaria.

Diagnostico diferencial

Anomalias que produzem alteragdes epifisarias multiplas,
como displasia epifisaria punctata, acondroplasias e necroses
assépticas fazem parte do diagndstico diferencial, mas sdo os
tumores para-articulares com calcificacédo, osteocondromas e
osteocondromatose carpotarsal dominante que mais se
assemelham a DEH. ®

Tratamento e Prognostico
O tratamento da DEH ainda é motivo de discussdo na literatura
e, obviamente, depende da intensidade do envolvimento, da

localizacao e do grau de incapacitacdo que ela determina.

Os pacientes assintomaticos sao tratados com observacéo, ja
que néo ha risco conhecido de malignizacéo. ™

A cirurgia deve ser indicada quando a leséo é causa de dor,
deformidades articulares, ou limitacdo de movimento. Na

vigéncia de incongruéncia articular, o tratamento deve ser o
mais precoce possivel para evitar danos a cartilagem e a
funcéo global do pé e tornozelo.

Acquaviva et al"? classificaram as lesdes como extra ou intra-
articulares. A excisdo simples das lesdes extra-articulares
evoluem mais favoravelmente do que as excisoes de lesdes
que envolvem articulacées.

Ao cirurgido cabe a responsabilidade de identificar e ressecar
completamente todo e qualquer tecido osteo-condral
patoldgico ja que a recidiva é um dos problemas mais comuns
até que ocorra a maturagao esquelética.

Kuo et al " identificaram resultados mais favoraveis no
tratamento cirdrgico das lesdes justa-articulares apontando o
prognostico reservado para os casos com envolvimento articular
nos quais a artrose preceoce é o resultado mais corriqueiro.

Seja qual for o tipo anatomopatoldgico, existe sempre o risco de
recorréncia da doenca até o fechamento das epifises, razdo pela qual
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FIgG ' Aspecto Clinico aos 2a PO - A. Viséo dorsal; B. Vista medial do pé esquerdo mostrando a cicatriz cirirgica medial; C. Vista posterior
demonstrando a melhora do perfil medial do pé; D. A manobra da ponta dos pés ainda mantém-se a limitagdo da inversdo do retropé.

Fig.7 |

Radiologia Simples aos 2a PO - A. Vista dorso plantar; B.
Vista lateral. Percebe-se a perfeita consolidacdo da
artrodese talo-navicular e a auséncia de sinais de
recidiva da doenca original, apesar do crescimento e
amadurecimento esquelético da paciente.

0 monitoramento cuidadoso até o final da puberdade é imperativo. "
Apresentacao do caso

CRTS, 12a, feminina, estudante.
Queixando-se de dores na regido medial do tornozelo e pé

esquerdos ha 6 meses, relacionadas com atividades

desportivas e recreativas.

A paciente e sua familia perceberam a presenca de
abaulamento na face medial do pé esquerdo e a dificuldade
progressiva para a realizagdo de tarefas corriqueiras.

A marcha e corrida passaram a ser incomodativas e dolorosas
nos ultimos 30 dias.

Em virtude deste fato, a paciente tem sofrido trauma no pé
esquerdo com freqiiéncia inusitada observando-se a formagéo
de flictenas na regido dorso medial do pé esquerdo. (FIG. 1)

Ao exame fisico, detectamos a presenca de valgismo exagerado
do retropé esquerdo, abaulamento medial exuberante no pé
esquerdo, dor viva a palpacdo da regido mediotarsica medial e
limitagdo a movimentacéo da articulagdo sub-talar esquerda.

A manobra da ponta dos pés, percebemos a auséncia de
varizacdo do retropé esquerdo.

A hipotese diagnostica inicial foi de coalizdo tarsal talo-
calcaneana medial e a familia foi informada dos desdobramentos



Fig.8 |
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Aspecto Clinico aos 12a PO - A. Visdo dorsal; B. Vista posterior em que se percebe a completa normalizacdo do contorno medial d pé

esquerdo; C. Vista medial em que se percebe a cicatriz antiga de bom aspecto; D. A manobra da ponta dos pés, como poderia ser

esperado, mantém-se a limitacdo da inversio do retropé.

deste diagndstico e sua importancia na vida da crianca.

Foram solicitados exames radiogréficos simples (FIG. 2) além de
Tomografia Axial Computadorizada e Ressonancia Magnética.

As imagens demonstraram a presenca de massa na cabega do
talo que deforma sua anatomia normal. A massa extravasa os
limites da cabeca talar indo ocupar o espaco talo-calcaneano
no seio do tarso (FIG. 3). A irregularidade articular que produz
na talo-navicular e na regido sub-talar explicam claramente
0 blogueio a inversdo-eversdo do retropé e a dor da paciente
aos esforcos fisicos.

Levando em conta a queixa e as limitacées da paciente e o
envolvimento articular demonstrado pelas imagens, optamos
pelo tratamento cirlrgico que foi realizado em Agosto de
1998. A programagédo cirtrgica consistiu na abordagem
medial e lateral da massa principal, localizada na cabega do
talo e seio do tarso.

A opgdo inicial de ressecar o tecido andémalo, modelar a
superficie articular e restaurar a funcdo articular ndo foi

Flg.9 ‘ Radiologia Simples aos 12a PO - A. Vista dorso plantar;
B. Vista lateral. Além da consolidagéo da artrodese, nio
se detectam sinais de recidiva da patologia original.

possivel em virtude da grande deterioracdo da cartilagem
articular talo-navicular. Em virtude dos achados, realizamos a
artrodese talo-navicular apds a ampla resseccdo do tecido
considerado anormal (FIG 4).

0 material ressecado foi submetido integralmente a anlise
histo-patolégica e os achados foram consistentes com
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osteocondroma articular. Ndo foram observadas figuras de
mitosse ou alteracées celulares que pudessem ser associadas
a neoplasias malignas. Na figura 5 vemos, em diferentes
aproximacoes, os achados histoldgicos do material ressecado
da cabeca do talo esquerdo da paciente.

O periodo pos-operatorio transcorreu sem intercorréncias. A
paciente foi mantida sem carga por periodo de 8 semanas. Ao
final deste periodo, foi submetida a programa de reabilitacio,
tendo alcancado nivel de atividade bastante satisfatdrio, sem
dor, apesar da limitacdo de mobilidade imposta pela
artrodese talo-navicular.

Na revisdo realizada 2 anos apos a cirurgia a paciente nao
apresentava qualquer sintoma doloroso e as imagens
radiograficas demonstraram a completa consolidacéo do foco
de artrodese e a auséncia de sinais de recidiva da lesdo
original (FIG. 6 e 7).

A familia foi orientada para manter controle rigido sobre os

sintomas e deformidades da paciente. Apesar da pequena
limitacdo, a paciente foi estimulada a realizar toda e
qualquer atividade que desejasse, incluindo esportes, desde
que respeitados os limites impostos por sua patologia.

Visitas médicas foram agendadas com intervalos anuais e a
paciente evoluiu satisfatoriamente.

A ultima revisdo foi feita em 2010, aos 24 anos de idade, ao
término de 12 anos de periodo pos-operatorio. A auséncia de
sinais de progressao ou recidiva da moléstia em idade em que
ja se encerrou a maturacdo esquelética, nos autoriza a
considerar a paciente definitivamente curada.

Como ja foi mencionado na literatura, resta-nos agora
acompanhar a paciente para o eventual tratamento de
problemas docorrentes das sequelas de sua patologia original.
(FIG.8e9)
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