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Resumen

La Enfermedad de Miiller Weiss (EMW)"-? es una deformidad
peculiar del escafoides tarsiano del adulto.

La etiologia aun no esta totalmente entendida. Se han
propuesto numerosas teorias: osteonecrosis primaria® '3,
osteocondritis " '®, malformacion congénita 2" 24, causas
traumaticas ¥ o biomecanicas® 7%, y evolucion anormal
de la enfermedad de Kghler(" 1820,

La teoria mas aceptada actualmente, propuesta por Maceira,
combina un retraso en la osificacion del escafoides sumado a
una distribucion no uniforme de las fuerzas de compresion®”

Se trata de una enfermedad rara, aunque se cree mas frecuente
que lo reportado, ya que en muchas artrosis astragalo-
escafoideas, pasa desapercibida una EMW como causa®.

Se presenta en adultos entre 40-60 afios, la mayoria mujeres,
y frecuentemente afecta ambos pies.

Los pacientes presentan dolor cronico, en dorso del mediopie,
que puede hacer insoportable la deambulacion. El diagndstico
se realiza ademas de la clinica, con un set radiografico, donde
se ve una compresion en la mitad lateral del escafoides, el cual
disminuye su diametro y adquiere la clasica forma de “coma"®
1320 No existe un tratamiento especifico para EMW, en primera
instancia se instaura un tratamiento conservador que suele ser
efectivo en la mayoria de los casos, y de no ser asi, el tratamiento
quirdrgico como rescate es la opcion.
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Summary

The Miiller Weiss disease (MWD) is a peculiar deformity of
the adult tarsal navicular.

The etiology is not fully understood yet. Numerous theories
have been proposed: primary osteonecrosis, osteochondritis,
congenital malformation, trauma or biomechanical causes,
and unusual changes in Kéhler's disease.

The most accepted theory, proposed by Maceira, combines
delayed ossification of the scaphoid with a non-uniform
distribution of compressive forces.

Itis a rare disease, although it is believed to be more frequent
than reported, since in many talonavicular osteoarthritis, an
unnoticed MWD is the cause.

It occurs in adults between 40-60 years, mostly women, and
often affects both feet.

Patients have chronic pain in the dorsum of the midfoot,
which can make walking unbearable. The diagnosis is
made with the clinical examination plus a radiographic
set, where a compression in the lateral half of the scaphoid
can be noticed, which decreases its size and takes the
classical coma shaped form. There is no specific treatment
for MWD, first establishing a conservative treatment is
usually effective in most cases and if its not, multiple
surgery options are available.
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F|g'| | Presentacion clinica (frente).

Resumo

A sindrome de Miiller Weiss (EMW) (-2 é uma deformidade
peculiar do escafoide tarsiano do adulto.

A etiologia ainda ndo esta totalmente entendida. Foram
propostas numerosas teorias: osteonecrose primaria® '),
osteocondrite (* 9 malformacdo congénita 2" 24, causas
traumaticas ¥ ou biomecénicas & 729 e evolugido anormal
da doenca de Kghler(: 1820,

A teoria mais aceita atualmente, proposta por Maceira,
combina um atraso na ossificacdo do escafoide somado a
uma distribuicdo ndo uniforme das forcas de compressdo @9,

Trata-se de uma doenca rara, embora se acredite ser mais
frequente que o relatado, ja que em muitas artroses astragalo-
escafoides, uma EMW passa despercebida como causa®.

Apresenta-se em adultos entre 40-60 anos, a maioria
mulheres, e frequentemente afeta ambos os pés.

Os pacientes apresentam dor crénica, no dorso do mediopé,
que pode fazer insuportavel o ato de caminhar. O diagndstico
¢ realizado além da clinica, com um set radiografico, onde
se vé uma compressdo na metade lateral do escafoide, que
diminui seu didametro e adquire a classica forma de "virgula”
(213,20 NZo existe um tratamento especifico para EMW, em
primeira instancia € realizado um tratamento conservador que
costuma ser efetivo na maioria dos casos, e se nao for assim, o
tratamento cirtrgico como resgate € a opcéo.

Discusion

La EMW se trata de una deformidad peculiar del escafoides

F|92 | Presentacion clinica (posterior).

tarsiano del adulto, no muy conocida (probablemente por la
baja incidencia anglosajona de esta enfermedad) y quizas
por ello muchas veces subdiagnosticada®.,

Fue descripta por primera vez en Europa en el aiio 1927 por
Walther Miller @, un cirujano aleman, quién observé un
escafoides tarsal comprimido, condensado y fragmentado,
y supuso un defecto congénito como etiologia de dicho
descubrimiento. Posteriormente Konrad Weiss @, un radiologo
austriaco, en ese mismo afo, describié dos nuevos casos,
pero a diferencia de Miiller pensé que podria tratarse de una
necrosis 6sea (situacion que pudo haber sido influenciada
por su colega Robert Kiembdck con quien trabajaba).

La etiologia aun no esta totalmente entendida y existen
muchas teorias alrededor a su génesis. Se han propuesto
como causas: osteonecrosis @13, osteocondritis '*'®, necrosis
de origen traumatica " o biomecanica ® 729 deformacion
plastica ©® como resultado de una anormal distribucion de
las fuerzas, displasia y también una evolucion anormal de la
enfermedad de Kghler (1820,

Hoy se sabe que no forma parte de una evolucion anormal de
la enfermedad de Kdhler, la cual se presenta en la infancia,
mayormente en varones, de forma uniltateral y resuelve
espontaneamente sin dejar secuelas®?).

Existen pocas publicaciones en la literatura anglosajona
sobre EMW, la mayoria son reporte de casos, y la definen
como una osteonecrosis del escafoides®3),

Maceira, quien presenta el estudio con mayor numero
de casos en la actualidad, afirma que no se trata de una
osteonecrosis, ya que s6lo una de las numerosas biopsias que
realizo arrojo lagunas osteocitarias vacias como resultado
(signos compatibles con necrosis)®?,



F|g3 | Presentacion clinica (perfil).

Para Maceira en la EMW se combinan dos factores de forma
simultanea, un retardo en la osificacion del escafoides,
sumado a una distribucion no equitativa de las fuerzas de
compresion en este hueso (mayor en la parte lateral)®.

Esta teoria esta basada en su publicacion de 191 casos (101
pacientes), donde encontré como denominador comun entre
ellos, algun tipo de stress durante el periodo de osificacion
del escafoides lo que produciria un retraso en dicho proceso
(defectos nutricionales intrinsecos: como falla endocrina
pluriglandular; o extrinsecos: pobreza, guerra, hambre)?,

F|96 | Rx (perfil).
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F|g4 | Rx (frente).

Actualmente se han encontrado casos en deportistas de alta
demanda, en los cuales la sobrecarga precoz del escafoides
seria la responsable de su desarrollo®?.

Por esto, se trataria de una enfermedad que ocurre en la
infancia y se padece en la vida adulta®.

Clinicamente se presentan con dolor cronico, de tipo
mecanico, bilateral, asimétrico, en dorso de mediopie(™ 2
2% La gonalgia puede ser un sintoma acompafante o bien
la Unica manifestacion de los pacientes con EMW, debido
a los cambios degenerativos que se producen en la rodilla a
consecuencia de la alteracion en la biomecanica del pie®,
(FIG. 1, 2, 3).

Al examen fisico el arco del pie puede estar normal,
aumentado o disminuido, pero siempre con un retropié en
varo® 24 En los casos con pie plano, la prominencia medial
del pie, es el escafoides, y da lugar a lo que se denomina “pie
plano varo paradojico”; diferente a lo que ocurre con el pie
plano valgo, en cuyo caso esta prominencia es la articulacion
astragalo escafoidea®?,

Las alteraciones radiograficas que pueden objetivarse son las
siguientes:

Frente: Se observa la clasica forma en "coma” del escafoides
debido a la compresion lateral producida por la cabeza
del astragalo que se encuentra desplazado lateralmente
(disminucion del angulo astragalo-calcaneo). En grados
avanzados, el escafoides puede llegar a fragmentarse de tal
manera que permite el contacto entre la cabeza del astragalo
y las cufias laterales. Al igual que en los casos de pie zambo,
se observa una subluxacion medial del cuboides con respecto
al calcaneo, que da lugar al signo del cuboides. (FIG. 4)

Muchos pacientes con EMW tienen un primer metatarsiano corto
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y presentan una incidencia casi nula de hallux valgus® 224,

Perfil: Los signos caracteristicos se deben a la actitud en
varo del retropié. El peroné se encuentra retropuesto, debido
a la rotacion externa que tiene la pierna, el astragalo y
calcaneo suelen estar paralelos, el seno del tarso abierto,
se puede observar también condensacion, fragmentacion y
disminucion de la longitud anteroposterior del escafoides.
En el 50 % de los casos, el escafoides suele estar dividido al
momento del diagndstico® %24, (FIG. 5)

Tanto en el frente como en el perfil, es casi constante la
presencia de artrosis periescafoidea, ya que forma parte
del progreso de la enfermedad. Hecho que muchas veces
enmascara el diagnostico de EMW®4, (FIG. 6)

La TAC no es fundamental para el diagnéstico, cobra
relevancia para determinar el grado de afectacion artrosico
periescafoideo y lograr asi una mejor planificacion
preoperatoria 23 (FIG. 7)

Existe una clasificacion evolutiva propuesta por Maceira®
basada en la radiografia de perfil y tiene en cuenta el angulo
astragalo-primer metatarsiano de Meary Tomeno (MT).
(FIG.8Y9)

Grado1: radiografias normales o con minimos cambios, con
un angulo MT neutro. En la RMN se puede observar edema
intradseo.

Grado 2: varo subtalar, paralelismo astragalo calcaneo,
subluxacion dorsal de la cabeza del astragalo. El angulo de

MT es positivo.

Grado 3: disminucion de la longitud anteroposterior del
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Fig.7 | mc

F|98 | Clasificacion de Maceira.



F|gg | Clasificacion de Maceira.
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escafoides, division del escafoides, angulo MT neutro.
Grado 4: mayor division del escafoides, angulo MT negativo.

Grado 5: extrusién completa del escafoides. La cabeza del
astragalo articula directamente con las cufias laterales.

Es importante destacar que la transicion entre estas etapas no
puede ser advertida en un seguimiento a largo plazo, lo que
progresa son los cambios degenerativos periescafoideos?,
Se cree que estas cinco etapas se desarrollan progresivamente
en la infancia mientras el escafoides se encuentra en su
etapa osteocondral, que al no tener inervacién, no produce
dolor alguno (al igual que el Perthes)® 23,

Con respecto al tratamiento, en etapas tempranas puede
instaurarse un tratamiento médico, combinando el uso
de plantillas ortopédicas, antiinflamatorios, fisioterapia
y descarga, que en general suele lograr la remision de los
sintomas, sin poder detener el progreso de la enfermedad.?”
El tratamiento quirtrgico deberia considerarse, cuando el
tratamiento conservador ha fallado, o en deformidades
severas del pie. El objetivo del mismo es aliviar el dolor y
corregir la deformidad (restauracion de la longitud de la
columna medial, del angulo MT y el varo del retropié)@" 22,

Muchas técnicas han sido propuestas, a pesar de lo cual
ninguna es considerada gold standard.

Tradicionalmente la cirugia de eleccion era la artrodesis
astragalo-escafo-cuneana con autoinjerto trapezoidal con o
sin fijacion.

Si bien esta cirugia, logra restituir la longitud de la columna
medial y fija las articulaciones artrdsicas, no modifica el varo
del retropié, razon por la cual algunos pacientes no obtenian
resultados satisfactorios.

Es por ello que Maceira, actualmente propone realizar solo
una osteotomia valguizante de calcaneo, con lo que ha
obtenido resultados alentadores a la fecha. Ademas deja
la posibilidad de realizar la artrodesis astragalo-escafo-
cuneana ulterior, en caso de no mejorar la sintomatologia®.
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