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HEMIHIPERTROFIA CORPORAL

INFORME DE DOS CASOS

A. IGLESIAS, F. CHALEM, C. HERNANDEZ, A. CORTINA

Se presentan dos casos, uno de he-
mihipertrofia corporal asociado a enfer-
medad de Thiemann y el otro una hemi-
hipertrofia facial. Se revisa la literatura de
la hemihipertrofia y de la enfermedad de
Thiemann. Destacamos la importancia del
primer caso, porque creemos que es el
primero en la literatura mundial.

INTRODUCCION

El objetivo de la presentacion de estos
dos casos, es demostrar la presencia de esta
entidad en nuestro medio e informar un
caso asociado a la enfermedad de Thie-
mann.

El primer caso de hemihipertrofia cor-
poral en la literatura mundial fue descrito
en 1921 por Gesell (citado 1). A partir de
este informe, han aparecido muy pocas
descripciones sobre esta entidad, general-
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mente asociadas a neoplasias. Una de las
series mas amplias es la de Lenstrup en
1927, con 8 casos (citado 2). Desde 1955
han aparecido varios informes sobre la
asociacion de hemihipertrofias y tumor de
Wilms; entre éstos el de Bejor Klund y
Sulas en 1955 y el de Scarabicchi y Schaef-
fer en 1960 (2). En 1964, Miller y col. (1)
revisaron 440 casos de nifios con tumor de
Wilms y encontraron que presentaban mal-
formaciones congénitas tales como ani-
ridia, microcefalia, anomalias gonadales,
nevos pigmentados, hemangiomas.
Ademas, encontraron tres casos de he-
mihipertrofia: uno de tipo cruzado, es decir
hipertrofia del hemicuerpo izquierdo,
hemicara y hemilengua derechas; otro con
compromiso del hemicuerpo izquierdo; y el
tercero, solamente con compromiso de la
hemicara y la hemilengua. Generalmente la
hemihipertrofia era contralateral al tumor.

PRESENTACION DE CASOS

Caso N° 1

HC 7731B, Hospital de Barranquilla. Paciente
de 12 afios y sexo masculino, natural y procedente de
Barranquilla, quien fue remitido de una Unidad del
ISS con diagndstico de gigantismo. Los padres del
paciente notaron que desde el nacimiento, el he-
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Figuras 1y 2. Se aprecia el paciente a la edad de 2 y 12 afios, siendo evidentes la hemihipertrofia corporal izquierda y la contractura en flexion del muslo

sobre la pelvis.

Fgura 3. Se aprecia la tumefaccion a nivel de las articulaciones
LF.P. e I.LF.D. y la cicatriz de la biopsia en el tercer dedo de la mano

izquierda y el comp iso de las articulaci LF.P. e I.LF.D. del
segundo, tercero y cuarto dedos de la mano derecha.

micuerpo izquierdo era mas grande que el derecho.
Las Figuras 1 y 2 muestran al paciente a la edad de 2
y 12 afios respectivamente; se observa el hemicuerpo
izquierdo mas grande que el derecho con contractura
en flexion del muslo sobre la pelvis.

Al examen fisico se encontr6 TA 100/60
mm Hg, FC 70/min., talla 1,70 m, peso 60 kg y enver-

gadura 1,72 m. Cara, boca, lengua y garganta nor-
males. Térax: hemitorax izquierdo mas grande que el
derecho. Cardiorrespiratorio: normal. Abdomen:
blando, depresible sin visceromegalias. Genitou-
rinario: negativo. Osteoarticular: en las manos se
palparon tumefacciones duras, no dolorosas, a nivel
de articulaciones interfalangicas proximales (I.F.P.),
especialmente del tercer dedo, pero también del
segundo y cuarto; ademas habia compromiso de las
interfalangicas distales del tercer dedo izquierdo y
del cuarto derecho (Figura 3). Codos, hombros y
rodillas normales. Los miembros superior e inferior
izquierdos eran mas grandes que los derechos. En los
pies se apreciaron tumefacciones duras, no dolorosas
en las interfalangicas proximales de segundo y tercer
artejos.

Los estudios radioldégicos demostraron com-
promiso de la epifisis del tercer dedo de la mano
derecha y del tercero y cuarto de la mano izquierda y
ademas, una zona de esclerosis en la epifisis y el
comienzo de la formacion de espolones (Figura 4). El
compromiso de los pies era discreto y presentaba
hallux valgus (Figura 5). La hemihipertrofia izquier-
da también se observo radioléogicamente en columna
dorsolumbar, sin alteracion de la distancia inter-
pedicular, en pelvis y en rodillas (Figuras 6 y 7). La



Fgura 4. En la mano izquierda se observa compromiso de la epifisis
del segundo y tercer dedos e irregularidad y esclerosis en la articu-
lacion I.F.P. de éste iltimo; en la derecha compromiso del segundo,
tercero y cuarto dedos.

Pgura 5. Hipertrofia del pie izquierdo con discreto compromiso de
las articulaciones I.F.P. del segundo, tercero y cuarto dedos.

urografia excretora mostré un sistema pielocalicial
normal en ambos riflones, pero el izquierdo era de
mayor tamafio que el derecho (Figura 8).

Una biopsia del n-dulo de la articulacion I.F.D.
del tercer dedo de la mano izquierda fue compatible
con osteonecrosis, sin signos de inflamacion (Fi-
gura 9).

Todos los exdmenes de laboratorio practicados
fueron normales, incluyendo: calcio, fésforo, cal-
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Figura 6. Se aprecia la hemihipertrofia izquierda de vértebras, la-
minas y pediculos. La distancia interpedicular es normal.

ciuria y fosfaturia en orina de 24 horas, fosfatasa al-
calina, 17 cetoesteroides, 17 oxiesteroides y uricemia.

Llam6 la atencion que el padre, de 40 afios,
presentaba nédulos de Heberden y de Bouchard en el
tercero y cuarto dedos de ambas manos. No encon-
tramos mas informacion sobre la familia.

Se hizo diagnostico de hemihipertrofia izquierda
y de enfermedad de Thiemann.

Caso N° 2

DPS HC 107831, Hospital de la Misericordia,
Bogota. Paciente de sexo femenino, 2 afios de edad,
natural y procedente de Pacho (Cundinamarca).
Consulté al servicio de endocrinologia porque la
madre habia notado que la nifia habia sido siempre
gorda, tenia la cara "hinchada", mas del lado iz-
quierdo, y alin no caminaba.

Antecedentes: embarazo no controlado, parto
laborioso, presentacion cefalica, cianosis y llanto
demorado. Pesé6 5 kg al nacer. Desarrollo psico-
motor: se sentd a los 10 meses; se para apoyada des-
de los 2 afios; primeras palabras alos 8 meses. Recibe
dieta hipoproteica hipercalorica.
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Rgura 7. Hemihipertrofia izquierda de isquion e ilion.

Figura 8. El sistema pielocalicial de ambos rifiones es normal, pero el
izquierdo es de mayor tamafio.
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Rgura 9. Se aprecia necrosis osea, con poco tejido inflamatorio.

Al examen fisico se encontrd: peso 15 kg, talla
90 cm, temperatura 36,5°C; paciente obesa, con
patente hipertrofia de hemicara y pabellon auricular
izquierdos. No se hallaron otras anormalidades.

Curva de tolerancia a la glucosa: ayunas
78 mg%; 30:100mg%; 1 h: 100 mg%; 2h: 75 mg%.
PBI: 5,5

En el estudio radioldgico se observé despropor-
cion craneofacial, mas acentuada del lado izquierdo,
sin alteraciones estructurales de los huesos de la
boveda craneana.

Se hizo diagnoéstico de hemihipertrofia facial.

DISCUSION

Desde la primera descripcion de Gesell
en 1921, la literatura médica ha informado
muy pocos casos de hemihipertrofia (1);
generalmente asociados a tumores de
Wilms y a otras malformaciones congénitas
(2, 3).

Charro Salgado y col. informan de un
caso de sindrome de Beckwuitt-Weide-
mann asociado a hemihipertrofia corporal;
este sindrome se caracteriza por hernia um-
bilical (exonfalo), macroglosia, gigantis-
mo o hipoglicemia y en ocasiones agonadis-
mo (4).

Harrison y col. informan sobre aso-
ciacion de rifion en esponja y hemihiper-
trofia congénita (5).



HEMIHIPERTROFIA CORPORAL

En cuanto al origen de la hemihiper-
trofia posiblemente esté asociado a alguna
alteracién del microambiente uterino, o a
algun trastorno en la informacién genética
del espermatozoide o del évulo en la em-
briogénesis temprana, en la division del
cigoto. Al dividirse éste, posiblemente da
origen a dos células hijas de tamafio de-
sigual; por tanto se trataria de una forma
incompleta de embarazo gemelar.

La hemihipertrofia tiene tendencia
familiar; se han descrito casos de mujeres
de 3 generaciones, pero solamente con
hemihipertrofia del lado izquierdo de la
cara (6). El sexo femenino se afecta con
mayor frecuencia que el masculino y el lado
derecho del cuerpo méas a menudo que el iz-
quierdo (7), sin embargo nuestros dos casos
tenian hemihipertrofia izquierda. Ademas
de la asociacion con tumores de Wilms, se
han descrito casos asociados con malfor-
maciones del tracto genitourinario (3, 8).

De los 40 casos revisados por Gesell,
ninguno tenia anormalidades neuroldgicas;
solamente se observd que el hemisferio
cerebral del lado hipertrofico era mas gran-
de, pero encontr6 5 casos con retardo men-
tal (citado 2). Helperin describié un caso de
hemihipertrofia asociado a epilepsia tipo
gran mal y Cartery Dockeray un caso
asociado a pequefio mal (citado 2).

Las hemihipertrofias se pueden presen-
tar en cinco formas:

1. Hemihipertrofia cruzada, en la cual
existe una hipertrofia de los miembros de
un lado con hemihipertrofia contralateral
de la cara.

2. Hemihipertrofia de la cara y lengua
del mismo lado.

3. Hemihipertrofia tanto de la cara
como del cuerpo del mismo lado.

4. Hemihipertrofia de los miembros,
sin compromiso de la cara.
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5. Hemihipertrofia asociada a tumor
de Wilms, algunas malformaciones con-
génitas y a otras neoplasias (9, 10).

En cuanto al diagnéstico diferencial,
hay que hacerlo con la hemiatrofia con-
génita y la asociada con la esclerosis sis-
témica progresiva.

Nosotros queremos destacar el primer
caso de hemihipertrofia asociado con en-
fermedad de Thiemann. Esta osteocon-
dropatia fue descrita por Thiemann en
1909, y desde esta época han sido pocos los
informes en la literatura mundial. En 1960
Lievre hizo una descripcion completa de la
enfermedad en adolescentes. Se trata de
una necrosis 0sea aséptica que compromete
multiples epifisis de las articulaciones in-
terfalangicas proximales de los dedos de la
mano, especialmente el tercer dedo, si-
guiéndole el cuarto y segundo dedos (11).

El compromiso articular es indoloro,
pero produce dificultad funcional. Tam-
bién se comprometen las epifisis de las ar-
ticulaciones I.F.P. del primero, segundo,
tercero y cuarto artejos (citado 11). Ge-
neralmente la enfermedad comienza entre
los 11 y 16 dias y es mas frecuente en el sexo
masculino. Se puede asociar con otras
epifisitis tales como la de Osgood-Schlatter
y Legg-Perthes-Calve. EI compromiso
bilateral no es frecuente. En las radio-
grafias se aprecia irregularidad, aplana-
miento, fragmentaciones, esclerosis y es-
polones en la epifisis (13).

Queremos destacar la importancia del
primer caso ya que la asociaciéon de he-
mihipertrofia con enfermedad de Thie-
mann, no habia sido descrita hasta el
momento en la literatura mundial, aunque
parece ser fortuita.

SUMMARY

Two cases of corporal hemihypertrophy
are presented: the first one also had
Thiemann’s disease, and the second one
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had facial hemihypertrophy. The hemihy-
pertrophy and Thiemann's disease lite-
ratures are reviewed. We want to point out
the importance of the first case; we think
that is the first one reported in the world
literature.
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