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Displasia fibrocartilaginosa focal como causa de genu varo
infantil: a proposito de 8 casos

Focal fibrocartilaginous dysplasia as a cause of infantile genu varum:
a report of 8 cases
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RESUMEN: Se presenta un estudio de 8 casos de dis-
plasia fibrocartilaginosa focal como causa de genu varo
infantil: 5 en la tibia y 3 en el fémur. Se ha realizado un
estudio clinico y radiolégico segin el angulo femoro-ti-
bial y el angulo de Levine-Drennan, usados ambos para
evaluar los resultados. Se ha realizado tratamiento con-
servador de la lesion en 3 casos y quirdrgico en los 5 res-
tantes, objetivandose un buen resultado clinico y radio-
légico en todos los casos. Segiin este estudio se puede
concluir que las lesiones de asiento tibial tienen una ma-
yor tendencia a la resolucion espontianea o mediante fé-
rulas, siendo mas probable la necesidad de cirugia en las
formas femorales: osteotomia y/o liberacion peridstica.

PALABRAS CLAVE: Rodilla. Genu varo. Displasia fibro-
cartilaginosa focal.

ABSTRACT: Eight cases of focal fibrocartilaginous
dysplasia, five tibial and three femoral, were studied as
a cause of infantile genu varum. A clinical and radiolo-
gical study was made of the femorotibial angle and
Levine-Drennan angle, and both were used to evaluate
results. Treatment was conservative in three cases and
surgical in the remaining five. Good clinical and radio-
logical results were obtained in all cases. This study
suggests that tibial lesions have a greater tendency to
resolve spontaneously or with splinting, while surgical
procedures like osteotomy and/or periosteal elevation
may be needed for femoral forms.

KeEy worDs: Knee. Genu varum. Focal fibrocartilagi-
nous dysplasia.
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La deformidad en genu varo en la edad infantil
puede ser debida a varias causas, siendo la més fre-
cuente el genu varo fisioldgico: simétrico, bilateral y
de resolucién espontdnea habitualmente antes de los
2 anos de edad.’ Otras causas de genu varo en este
periodo son la enfermedad de Blount, el raquitismo
hipofosfatémico, la condrodisplasia metafisaria y las
secuelas sépticas o traumadticas. La displasia fibro-
cartilaginosa focal es una causa rara de esta deformi-
dad, de etiologia desconocida. En la bibliografia con-
sultada, se han encontrado 25 casos, como causa de
genu varo infantil. Previamente se presentaron 5 ca-
sos,' y en la actualidad presentamos 3 mds, como
causa de la misma deformidad.

Material y Método

Se han revisado 8 pacientes con displasia fibro-
cartilaginosa focal, tratados en el servicio del
Hospital Niflo Jestis de Madrid, cuyos datos estdn re-
cogidos en la tabla 1. La edad de presentacion fue de
17,5 meses (minimo 1 y maximo 34 meses). No obs-
tante, 1 de los pacientes no fue diagnosticado hasta
la edad de 9 afios. Siete de los pacientes eran varo-
nes. La lesion se presento en la tibia en 5 casos y en
el fémur en los otros tres.

El estudio radiografico revel una imagen litica
de defecto cortical con esclerosis perilesional. En las
formas tibiales se midié el dngulo de Levine-
Drennan.’ Se realiz6 estudio por resonancia magnéti-
ca en 2 de los casos, TAC en otros 2 y estudio por
gammagrafia con Tc 99 en 3.

Se realizé tratamiento conservador en 3 pacien-
tes con afectacién tibial (férulas), los otros 5 se han
tratado mediante cirugia y estudio anatomopatolégi-
co: los 2 casos tibiales mediante osteotomia valgui-
zante, los femorales 1 con osteotomia y fijacién ex-
terna, otro con osteotomia y liberacién peridstica
hemicircunferencial y con sélo dicha liberacién, el
restante.
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El seguimiento medio ha sido de 24,7 meses (mi-
nimo: 11 y maximo: 60 meses). El caso n.° 8, de loca-
lizacién femoral y recientemente intervenido es el que
cuenta con un seguimiento postoperatorio mas breve.

Resultados

Clinicamente se observé una discrepancia de lon-
gitud de = 1 cm en 7 de los casos y una torsion tibial
interna entre 10° y 25° en las formas tibiales. EI es-
tudio radiogréfico revel6 una imagen litica de defec-
to cortical con esclerosis perilesional. En las formas
tibiales, se evidencié un valor anormal del dngulo de
Levine-Drennan (17°; minimo: 15° y maximo: 21°).
El 4angulo femoro-tibial fue de 34° en las formas fe-
morales (minimo: 28° y maximo: 45°).

El estudio por RM mostré una imagen de defecto
cortical en intima relacién con la insercién de la pata
de ganso. La gammagrafia con Tc 99 revel6 un au-
mento moderado de la captacién. El estudio histoldgi-
co, realizado en los casos tratados mediante cirugia,
revel6 la presencia de un tejido celular conectivo con
areas de diferenciacion cartilaginosa, evidencidndose
una masa de tejido fibroso denso con tejido celular
coldgeno con fibrocitos inactivos. No existia en la le-
sion elastina, células gigantes o hueso. Las células se
hallaban dispuestas en lagunas de manera similar al
fibrocartilago. Uno de los pacientes, (caso n.° 6), con-
taba con un estudio histolégico previo, realizado a los
18 meses, informado como marcada fibrosis en pe-
riostio y cortical dsea sin signos de malignidad histo-
16gica compatible con «defecto congénito».

Todos los pacientes han presentado una alinea-
cién normal de los miembros inferiores con menos
de 1 cm de acortamiento y hubo un caso de pardlisis
postquirurgica del nervio cidtico popliteo externo
tras un sindrome compartimental.

Discusion

La deformidad de genu varo en la edad infantil
puede estar producida por diversas causas: fisiol6gi-
ca, enfermedad de Blount, raquitismo, condrodispla-
sia metafisaria y secuelas sépticas o traumaticas.>!!
La displasia fibrocartilaginosa focal es una entidad
descrita inicialmente por Bell,® de la que estdn des-
critas en la literatura 25 casos.>*5!? Esta serie actual
es la mas numerosa descrita en la bibliografia, segin
nuestro conocimiento. La etiologia es desconocida,
habiéndose postulado varias teorfas: anomalia en la
insercion de la pata de ganso y mal desarrollo, de co-
mienzo uterino.>!? Estd descrita también la presencia
de una banda fibrosa local en la extremidad distal del
fémur? como causa de deformidad angular unilateral,
siendo una lesion similar a la que nos ocupa.
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Figura 1. Aspecto radiogrifico comparativo de la lesién en la extremi-
dad proximal de la tibia.

La edad de presentacién clinica suele ser la del
comienzo de la marcha, si bien en nuestra serie tene-
mos un paciente, caso n.° 7, descubierto al mes de
nacimiento por cuadro de contractura en flexion y
abduccién de la cadera, apareciendo como una ima-
gen radioldgica de defecto litico en la tibia y un an-
gulo de Levine-Drennan aumentado. De manera ha-
bitual cursa con un arqueamiento de la extremidad
afecta, que es detectado por los padres,>*!!3 normal-
mente en la edad de comienzo de la marcha. No obs-
tante, estd descrita en edades tan tardias como los 12
afios.® En nuestra serie, 1 de los pacientes, caso n.° 6,
fue diagnosticado a los 9 afios.

El asiento habitual de la lesion es la tibia, siendo
la localizacién femoral mds infrecuente. Segiin nues-
tro conocimiento, los 3 casos femorales de esta serie
son los tunicos descritos en la literatura. Estd docu-
mentada su localizacion en la extremidad superior en
2 pacientes.'?

La historia natural de la enfermedad puede poner
de manifiesto la correccion espontdnea de la defor-
midad entre los 2 y los 4 afios,>**%!12 mostrando la fi-
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Figura 2. Aspecto radiografico comparativo de la lesion en la extremi-
dad distal del fémur.

sis tibial una capacidad de correccién de la deformi-
dad de hasta 30°, probablemente por crecimiento asi-
métrico.® Cuando la lesion asienta en el fémur, sin
embargo, son menores las posibilidades de resolu-
cién no quirdrgica, aunque la historia natural en esta
localizacién no estd estudiada.

El diagnéstico de la lesién se basa en el aspecto
radiolégico caracteristico de la misma (Figs. 1y 2),
coincidiendo nuestros hallazgos con los descritos
previamente en la literatura: defecto radiolicido
bien definido, dispuesto oblicuamente en la cortical
metafiso-diafisaria, con esclerosis circundante a lo
largo del borde lateral de la lesién y ausencia de
margen. Este defecto con el crecimiento migra a una
localizaciéon mds diafisaria. Por otra parte, la fisis
tiene un aspecto normal. En la TAC los tejidos blan-
dos mediales son indistinguibles de musculos y ten-
dones.®!® Otras lesiones pueden producir también
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Figura 3. Ejemplo radiografico de resolucion espontdnea de la lesion.

este mismo patrén radioldgico: granuloma eosindfi-
lo, fibroma condromixoide, osteoma osteoide y oste-
omielitis,'” pero estas lesiones producen general-
mente una masa de tejidos blandos y no provocan ti-
bia vara. La RM proporciona por su parte una
imagen caracteristica: la radiolucencia cortical vista
en las radiografias se corresponde con sefiales ate-
nuadas en los modos TR y TE cortos y TR y TE lar-
gos, coincidiendo con el tejido conectivo denso vis-
to en la histologia; las zonas mds distales de esclero-
sis se presentan como seflales disminuidas en los
modos TE y TR cortos e intermedias en TR y TE
largos, coincidiendo con el hueso reactivo y la for-
macién de callo observadas patolégicamente.!® El

Figura 4. Ejemplo clinico de resolucion espontdnea de la lesion.

estudio por gammagrafia con Tc 99 muestra la cap-
tacion con intensidad media.

Podemos concluir que el genu varo infantil unilate-
ral y con una imagen radiolégica como la descrita, de
localizacién tibial, debe ser simplemente observado
(Figs. 3 y 4). En el caso de la localizacion femoral, se-
gun nuestra experiencia, puede precisar tratamiento qui-
rurgico: liberacidn peridstica hemicircunferencial en la
edad infantil u osteotomia en la edad juvenil. Una vez
conseguido la alineacidn, ya sea por evolucién esponta-
nea, ayudado por el uso de férulas o mediante cirugia
éste suele ser duradero. En nuestra serie el seguimiento
maximo es de 60 meses, pero estdn descritos en la lite-
ratura seguimientos mas prolongados satisfactorios.>®!?
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