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Diagnostico e Tratamento Cirurgico de Displasia de Trevor:
relato de caso

Diagnosis and surgical treatment of Trevor dysplasia: case report

RESUMO

Objetivo: relatar o diagnodstico e tratamento de um caso atipico de
Displasia de Trevor, caracterizada pelo crescimento osteocondral no
aspecto medial ou lateral de uma ou mais epifises.

Método: relato de um caso atendido em servico de reabilitacdo orto-
pédica.

Resultado: crianca do sexo masculino, 3 anos, apresentando ao exame
fisico, nodulacdo no joelho esquerdo; exames de imagem de lesao no-
dular com ossificacao irregular, 2,1 x 1,5 cm, adjacente a regiao epifi-
saria do femur.

Conclusao: Tratamento pela excisao cirurgica com bom resultado.
Ressonancia magnética foi adequada para medir a massa cartilaginosa
nao ossificada, a extensao do envolvimento epifisario e o aspecto da epifise.

Palavras-chave: Doenca de Trevor; Displasia epifisaria hemimélica;
Tumor 6sseo; Crianca

ABSTRACT

Objective: to report the diagnosis and treatment of an atypical case of
Trevor Dysplasia, characterized by osteochondral growth in the medial
or lateral aspect of one or more epiphyses.

Method: report of a case attended at an orthopedic rehabilitation service.
Result: male child, 3 years old, presenting physical examination, nodu-
lation in the left knee; imaging exams of nodular lesion with irregular

ossification, 2.1 x 1.5 cm, adjacent to the epiphyseal region of the femur.

Conclusion: Treatment by surgical excision with good result. Magnetic
resonance imaging was adequate to measure the non-ossified cartilagi-
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nous mass, the extent of the epiphyseal involvement and the appearance

of the epiphysis.

Keywords: Trevor’s disease; Dysplasia epiphysealis hemimelica; Bone

tumor; Children

INTRODUGAO

A displasia epifisaria hemimélica (DEH) ou Displasia
de Trevor ¢ uma desordem rara, de etiologia
desconhecida, do desenvolvimento do esqueleto
caracterizada pelo crescimento osteocondral
excessivo localizado na cartilagem epifisaria em
desenvolvimento, usualmente confinada ao aspecto
medial ou lateral da epifise afetada. E uma prolife-
racdo anormal e assimétrica de cartilagem com os-
sificacdo endocondral que surge em uma ou mais
epifises e geralmente cessa ao final do crescimento'~.

A DEH pode ser classificada como: localizada (so-
litaria), classica (mais de uma lesio na mesma ar-
ticulacdo, visto em 2/3 dos casos) ou generalizada
(mais de uma articulacio no mesmo membro). O
envolvimento da epifise afetada é hemimélico, ou
seja, a parte medial ou lateral do centro de ossifi-
cacdo ¢é afetada, sendo mais comum o lado medial®.
A deformidade é observada em criancas menores
e a dor é mais comum em criancas maiores. A epi-
fise cresce assimetricamente e forma uma protu-
berancia osteocondral que é macroscopicamente
e histologicamente semelhante a uma exostose,
que pode ocasionar aumento de volume no 0sso
indolor, deformidades, exostoses, discrepancias no
comprimento dos membros, desvios articulares,
rigidez progressiva e incongruéncia articular, que
podem evoluir para osteoartrite secundaria. As le-
soes aumentam de tamanho com o crescimento até
a maturidade esquelética’*.

A incidéncia descrita na literatura é de cerca de
1:1.000.000, afetando criancas entre 2 e 14 anos,
com predominio de 3:1 no sexo masculino. O
joelho e o tornozelo sao os sitios mais frequente-
mente afetados. Contudo, o acometimento do car-
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po, falanges, escapula, acetabulo e coluna tem sido
descrito®*. Para o diagnoéstico’!? incluem a avalia-
cdo clinica com achados de crescimento tumoral
indolor ou doloroso no exame fisico; os exames
de imagem como radiografia simples, tomografia
computadorizada (CT) e Ressonancia magnéti-
ca nuclear (RMN) e o exame anatomopatolégico.
Todavia, no exame histopatolégico pode apresentar
achados semelhantes aos do encondroma e outras
patologias osseas, tais como a condroplasia punc-
tata e a displasia epifisaria.

Entretanto, a estimativa de incidéncia pode nao
revelar o valor real, ja que muitos casos podem
ndo ser reconhecidos devido a uma aparéncia his-
tologica semelhante ao osteocondroma ou porque
a lesdo pode ser assintomatica’ e dessa forma é
importante descrever caracteristicas desta lesao
para o diagnostico diferencial com outras tumores
6sseos. Ademais, existe controvérsia, a depender
do estagio, entre o tratamento conservador e o ci-
rurgico’. Objetivo: Relatar o método de diagnosti-
co e tratamento cirurgico de um caso de Displasia
de Trevor.

METODO

Relato de um caso atendido em servico de rea-
bilitacdo ortopédica no Distrito Federal no
qual foram realizados anamnese, exame fisico e
exames laboratoriais hemograma, ureia, creati-
nina, EAS e coagulograma, radiolégico simples
(Rx) em antero-posterior (AP) e perfil, Tomografia
computadorizada (CT) , Ressonancia Magnética
Nuclear (RMN) para avaliacao do diagndstico,
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dimensoes e localizacdo tumoral, e presenca de
outras alteracdes locais. O tratamento cirargico foi
realizado para o paciente internado, em ambiente de
centro cirurgico, sob anestesia geral e peridural por
equipe ortopédica. Realizou-se a excisdo tumoral
simples por técnica aberta com incisao longitudinal
medial de 2,5 cm e fechamento cutaneo com fio de
sutura absorvivel de monocryl e curativo com gazes
e crepom. Estudo anatomopatologico.

RESULTADO

O caso era de paciente do sexo masculino,
trés anos de idade, admitido no ambulato-

rio acompanhado pelos pais, com historia de
surgimento, sem antecedente traumatico ou
cirargico prévio, de nodulacao endurecida e
indolor localizada na regido medial do joelho
esquerdo, com crescimento progressivo ha
um ano e oito meses (Figura 1), sem relatos
de outras morbidades ou internacao prévia.
Ao exame fisico especifico do membro inferior
esquerdo, no joelho demonstrava nodulo com
cerca de 2,5cm de diametro, indolor, endurecido
e aderido a planos profundos localizado no
compartimento medial do joelho esquerdo; a
marcha era normal e ndao eram observadas alte-
racoes neurovasculares adjacentes. Os exames
laboratoriais eram normais.

Figura 1.

A e B - Foto admissdo de crianca com tumor na borda medial do joelho esquerdo

No Rx simples observou-se lesdo nodular,
com ossificacao irregular, contornos lobula-
dos, medindo cerca de 2,1 x 1,5cm, projetada
e adjacente a regido epifisaria distal medial do
femur (Figura 2); CT evidenciou-se pequenos

focos de calcificacdo ou ossificacdo dentro da
massa cartilaginosa, sem continuidade corti-
cal e medular entre a lesao da displasia epi-
fisaria hemimélica (DEH) e o osso adjacente
(Figuras 2 e 3).

Figura 2. A

Exame radioldgico simples em PA evidenciando les&o nodular, com ossificacdo irregular, contornos lobulados, medindo cerca de 2,1
x 1,5cm, projetada e adjacente a regido epifisaria distal medial do fémur.
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Figura2. B

Reconstrucéo tomografica em 3D-VR do joelho esquerdo, demonstrando a lesdo em contiguidade com a regido epifisaria medial do
fémur.

Figura 3

Ressondncia magnética. A) Sequéncia coronal DP fatsat mostra lesdo nodular osteocartilaginosa recoberta por capa cartilaginosa
circunferencial (seta longa), em contiguidade com a cartilagem epifisaria (seta curta). B) A sequéncia coronal gradiente demonstra
a presenca de foco de ossificagéo em continuidade com a extremidade medial da metéfise (seta longa).

A Ressonancia magnética (RMN) demonstrou-se  a exérese cirurgica por técnica aberta identificou-
leve hipossinal em T1 da capa cartilaginosa da le-  -se tumor justa-articular com ponte ¢ssea ao féemur,
sao de DEH em relacdo a epifise adjacente, ndo  que foi ressecado em bloco, com preservacao total
evidenciou outras alteracoes locais. Submeteu-se  da articulacdo do joelho (Figura 4).

Com. Ciéncias Saude. 2019; 30(3): 33-40
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Figura 4

RMN revelando Sequéncia coronal T1 exibe o padrao de ossificagéo heterogéneo da lesdo a custa de areas isointensas @ medula
0ssea gordurosa (seta branca), areas de sinal intermediario compativeis com cartilagem (cabeca de seta) e outras hipointensas

sugestivas de o0sso corticalizado (seta verde).

Evoluiu sem intercorréncias pds-operatorias e
recebeu alta hospitalar no primeiro pés-operatorio,
com seguimento ambulatorial (Figura 5). O laudo
do exame anatomopatoldgico revelou na macros-
copia (Figura 6) fragmento ovoide osteocartilagino-
so medindo cerca de 2,5cm de diametro e 2,0 cm
de espessura, com capa cartilaginosa de 0,4 cm de

espessura e ilhota de cartilagem em meio a 0sso e no

histopatologico presenca de tecido 6sseo sem atipias,
compativel com o diagnostico de exostose osteocarti-
laginosa e baseados nos demais achados, possibilitou

o diagnostico de displasia epifisaria hemimélica.
Esteve em seguimento por um ano, sem sinais de re-
cidiva com exame de Rx de controle normal.

Figura 5

Radiografia simples em AP no 6° dia pds-operatério demonstra ressec¢ao completa da leséo junto a epifise medial do joelho
esquerdo e discreta obliteracéo dos planos mioadiposos e aumento de volume das partes moles devido ao edema do pés-

operatorio.
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Figura 6

Peca cirargica demonstrando fragmento ovéide osteocartilaginoso medindo cerca de 2,5cm de didmetro e 2,0cm de espessura,
com capa cartilaginosa de 0,4cm de espessura e ilhota de cartilagem em meio a 0sso.

DISCUSSAQ

A etiologia da DEH ¢ incerta, havendo evidéncias
que sugiram a possibilidade de desordem con-
génita. As causas potenciais englobam erros con-
geénitos afetando o broto do membro durante a
vida fetal precoce ou a presenca de condrocitos
anormais que continuam a se proliferar de maneira
desregulada. O quadro clinico evidenciado neste
estudo incluiu o surgimento tumoral insidioso no
membro inferior de crianca do sexo masculino em
fase de crescimento. Tem se descrito na literatura'”
quadro clinico assintomatico ou com achados de
surgimento de tumor endurecido, indolor, adjacente
a articulacdo, deformidade no membro afetado, dor,
limitacao da amplitude de movimento articular e
assimetria de comprimento de ossos longos, que
pode ser maior que o contralateral; muitas vezes
decorrente de multiplos centros de ossificacéo; ou
menor, devido ao fechamento precoce da linha de
fise. Os sitios mais comuns sdo femur distal, tibia
proximal, talo e navicular., porem relatou-se um
caso incomum, embora ja descrito na literatura, de
comprometimento no joelho”.

O aspecto medial da epifise é mais frequentemente

acometido que o lateral, quando este achado é no
joelho ou no tornozelo pode levar a genuvalgo e
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pé plano, respectivamente, todavia a crianca deste
estudo ndo apresentava ou desenvolveu durante
0 seguimento outras tumoracdes ou alteracoes es-
queléticas. Vale lembrar que ambas as superficies
de uma mesma articulacao podem ser acometidas
por crescimento epifisario assimétrico e exostoses,
pela presenca de lesdes de DEH envolvendo-as ou
como resultado do efeito mecanico da lesao sobre
a superficie normal do osso adjacente. O achado
radiografico simples evidenciou no pré-operatorio
tumoracao na borda medial do joelho sugerindo
focos de calcificacdo que necessitou complementa-
cao diagnostica com CT e RMN. Em geral, o exame
radiologico simples evidéncia o tipico crescimento
cartilaginoso assimétrico da epifise, contendo mul-
tiplos centros de ossificacao. O padrao de calcifi-
cacdo da lesdao pode ser pontilhado, irregular ou
denso. Em um estagio inicial, eles revelam uma
massa intra-articular irregular com ossificacao as-
simétrica fragmentada originando-se tanto da parte
lateral ou na metade medial da epifise afetada, sem
alteracoes metafisarias. Em um estagio posterior,
essa lesdo se funde com o osso adjacente, como
uma exostose. O fechamento prematuro da epi-
fise pode causar deformidade ou assimetria do
comprimento dos membros®”.



Diagnostico e Tratamento Cirtrgico de Displasia de Trevor: relato de caso

A CT foi util na deteccao de pequenos focos
de calcificacao ou ossificacao dentro da massa
cartilaginosa, e para identificar se havia
continuidade cortical e medular entre a lesao da
DEH e o osso adjacente, o que nao era evidente
no caso relatado, que demonstrava pequena ponte
6ssea de conexdo. A RMN ¢ descrita como a téc-
nica de escolha para medir a massa cartilaginosa
nao ossificada, a extensdo do envolvimento epi-
fisario e o aspecto da epifise®'’. Neste caso uti-
lizou-se a RMN 3,0 T com contraste e imagens
axiais, demonstrou-se leve hipossinal em T1 da
capa cartilaginosa da lesao de DEH em relacdo a
epifise adjacente, nao evidenciou outras alteracoes
tendineas, de ligamentos, musculares, artrites
e foi util no diagnostico diferencial com outras
entidades, notadamente com tumores.

A RM permite ainda o diagnéstico precoce de DEH
antes da ossificacéo, definir a lesdo osteocartilagi-
nosa intra-articular, sua extenséo e relacdes anato-
micas e fornece imagens detalhadas da deformida-
de articular associada, alteracoes tendineas, liga-
mentares e musculares, de complicacoes neurovas-
culares e artrites as quais auxiliam no planejamento
cirargico no pré-operatorio. Ademais apresenta
importante papel no acompanhamento e no diag-
nostico de recidiva, considerada de alta incidéncia.
O diagnoéstico diferencial inclui miosite ossificante,
infeccao, condromatose sinovial, calcinose tumo-
ral, corpo livre, calcificacdao vascular, tumores ou
parasitaria. A biopsia pré-operatoria geralmente é
desnecessaria, mas se os achados de imagem nao
forem conclusivos, ela pode ser necessaria para
excluir condrossarcoma e osteossarcoma. E no
exame histopatologico isoladamente pode ser di-
ficil de diferenciar de outras patologias 6sseas, tais
como o encondroma e outros.

As opcoes de tratamento da DEH incluem
acompanhamento clinico, ja que as lesdes nao
exibem risco de malignizacdo, ou ainda, excisao
cirtirgica, nos casos em que ha dor, deformida-
de e a possibilidade de desenvolver deformida-
des. No caso apresentado foi realizada a excisao
cirargica devido a localizacdo, justa-articular, e

a possibilidade de deformidade e classificado
segundo Azous'? em forma localizada em que
apenas um osso é comprometido. As opcoes de
tratamento variam na literatura desde a simples
observacao das lesdes assintomaticas até a exci-
sdo cirurgica'?. Alguns autores nao recomendam
a excisdo de uma lesao articular por conter
alto risco de danificar a cartilagem articular e
ocasionar lesao condral e artrose precoce. Em
outro servico em que se descreveu serie de nove
pacientes'?, realiza-se a excisdo cirurgica sis-
tematica e precoce antes do inicio da deforma-
¢ao, mesmo na localizac@o articular, quando um
plano de clivagem foi identificado e considerando
o auxilio do exame de RMN pré-operatorio. O
prognostico e os sintomas dependem da locali-
zacdo da lesdo, das suas dimensoes e do grau de
incongruéncia do sitio envolvido. Os tumores
extra articulares tém melhor prognostico do que
aqueles que comprometem a superficie articular'?.
Ademais, ressalta-se a importancia do diagnosti-
co precoce em funcao da possivel associacao com
deformidades e possiveis implicacdes articulares
e funcionais.

CONCLUSAO

Os autores descrevem caso pouco comum de
crianca apresentando crescimento tumoral no
joelho, em que foi possivel definir por exames de
imagem a excisdo cirurgica e obteve-se o diagnos-
tico de Displasia de Trevor, pelo exame de RMN
e estudo anatomopatolégico. A Ressonancia mag-
nética, com imagens axiais puderam demonstrar a
continuidade da cortical ou medular da lesao com
a epifise adjacente, foi importante para definir as
estruturas osseas e cartilagineas em varios planos e
facilitou a possibilidade de diagnostico diferencial
de ossificacoes periarticulares.
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