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Deficiéncia Femoral Proximal Focal

Focal Proximal Femoral Deficiency
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Apresenta-se o caso clinico de uma lactente de 6 meses
de idade, com antecedentes familiares irrelevantes, com
diagnéstico pré-natal de deficiéncia femoral proximal
focal (DFPF) as 24 semanas de gestagdo. Foi observada
em consulta de ortopedia infantil aos 22 dias de vida,
destacando-se dismetria dos membros inferiores com
encurtamento do membro esquerdo, membro em abdu-
¢do e rotagdo externa, fémur distal palpavel e movimen-
tos ativos mantidos. Radiologicamente confirmou-se
DFPF e auséncia de fibula (Fig. 1). Repetiu o exame aos
6 meses, sendo apenas visivel a cabeca femoral (Fig. 2).
A DFPF é uma anomalia congénita caracterizada
pelo desenvolvimento anormal do fémur proxi-
mal, variando da hipoplasia a agenesia.>? Afeta um
em cada 52 000 nados vivos, acometendo bilate-
ralmente em 10-15% dos casos.1 Pode surgir asso-
ciada a hemimelia fibular, em até 80% dos doentes.!
Os fatores etioldgicos sdao a exposicao a farmacos, o
mau controlo de diabetes gestacional, exposicdo a
radiacdo, isquemia focal, trauma e transmissdo familiar.?
O curso natural da doenca leva a discrepancia progres-
siva no tamanho dos membros,>* consumo excessivo de
energia durante a marcha, escoliose e dor no dorso.?
Varias classificagbes foram propostas, entre
as quais a classificagdo de Dror Paley, uti-
lizada para orientagdo do  tratamento.*®
O caso descrito parece corresponder ao de pior prog-
néstico funcional (tipo 3).° A escolha do tratamento
dependera da existéncia de uma cabeca femoral moével
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Figura 1. . Radiografias da articulagdo coxofemoral esquerda (A) e dos

membros inferiores (B), ambas realizadas aos 22 dias de vida.

Figura 2. Radiografia da bacia (A) e dos membros inferiores (B), ambas

realizadas aos 6 meses de vida.

no acetabulo.*® As opcdes terapéuticas podem passar
pelo procedimento SUPERhip 2 Paley (reconstrugdo de
um colo femoral), SUPERhip 3 (reconstrugdo do colo
do fémur usando cartilagem do grande trocanter) ou
alongamento do fémur seguido de osteotomia pélvica
de suporte.*> Nos casos mais severos pode ser neces-
saria uma plastia de rotacdo Van Nes (conversdo do
tornozelo em joelho) associada a ortoprotetizagdo.*
Salienta-se a importancia do diagndstico pré-
-natal, que acontece em cerca de 19% dos
casos,® mas que permite informar os pais e esta-
belecer precocemente um plano de atuacgdo.
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O QUE ESTE CASO ENSINA

A deficiéncia femoral proximal focal (DFPF) é uma anomalia con-
génita rara, mas com alto impacto na vida da crianga. Tem um
vasto espectro de apresentagdo, que pode ir desde a hipoplasia
até a agenesia

¢ Pode estar associada a outras malformagGes ou surgir isoladamente.

¢ O tratamento vai depender do tipo de DFPF, passando nos casos
mais graves por vdrias intervengdes cirurgicas e até protetizagdo.

* Realga-se a importancia do diagndstico pré-natal, de modo a que
seja discutido o prognostico e delineado um plano terapéutico o
| mais precocemente possivel.
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