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La melorreostosis es una rara forma de hiperostosis en la cual esta afectado tan-
to el tejido 6seo como las partes blandas adyacentes. La etiologia es desconoci-
da; puede aparecer a cualquier edad, aunque su incidencia es mayor en la se-
gunda y tercera décadas de la vida, debido al caracter lentamente evolutivo de
la enfermedad. Clinicamente la enfermedad se manifiesta con dolor, a menudo
intenso, y limitacién del movimiento en las articulaciones formadas por el hue-
so afectado. Se trata de un proceso benigno cuyo tratamiento es sintomatico.
En casos de importante deformidad o limitacién funcional puede ser necesaria
la cirugia de reseccion.

Se presenta un caso de melorreostosis con hallazgos clinicos, radiolégicos e his-
topatologicos caracteristicos. Se trata de un paciente que consult6 por dolor e

Melorheostosis is a rare form of hyperostosis which affects bone tissue and nearby soft tis-
sues. Etiology is unknown. It ain present itself at any age, although it is most prominently
diagnosed in the 20 to 30 age group. This is due to the slow development of the disease.
Clinically the illnes presents with pain, sometimes severe, and restricted range of motion
of the affected joints. It is a benign process whose treatment is symptomatic. In some ca-
ses of severe deformity or functional limitation surgical resection could be necessary.

We present a case of melorheostosis with characteristic dinical, radiologic and histopat-
hologic findings. A patient who attended the clinic complaining of pain and important
functional limitation and needed surgical treatment.
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importante limitacién funcional, y que preciso cirugia para su manejo.
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Se trata de un paciente varén de 45 afios de
origen magrebi, que consulta por tumo-
racion y disminucién de la movilidad con
dolor en el pie derecho. Desde hace unos
15 afios presenta tumoraciones localizadas
en diéfisis femoral, tuberosidad tibial an-
terior y dorso del mediopié derecho, no
dolorosas (fig. 1). Estas lesiones han au-
mentado de tamario progresivamente, y le
producen molestias en el pie y dificultad
para caminar, asi como una disminucién
de la movilidad, sobre todo a la flexion
dorsal. Ademds, presenta inflamacién ves-
pertina en el tobillo derecho. Ha seguido
tratamiento rehabilitador sin resultado.
No refiere otros antecedentes de interés.

En la exploracién destacan tumoraciones
duras, no dolorosas a la palpacién, locali-
zadas en cara anteroexterna de diéfisis fe-
moral y en tuberosidad tibial anterior de
miembro inferior derecho. Tumoracién
dura en dorso del mediopié del mismo
miembro. Limitacién para la flexién dor-
sal del tobillo con un déficit de flexion de
10° y con una flexién plantar de 20°. In-
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Figura 1. Tumoraciones loalizadas en didfisis femoral.

version y eversion préacticamente anula-
das. Dolor a la palpacién de articulacion
tibio-astragalina en cara anterior y de la
articulacion tibio-peronea anterior.

Los resultados del hemograma y de la bio-
quimica elemental fueron normales (in-
cluidos calcio y fésforo) con excepcién de
un ligero aumento de la colesterolemia.
En las pruebas de imagen se observan los
siguientes hallazgos:

En la radiografia anteroposterior de fémur
y cadera derecha (fig. 2 A) se observan imé-
genes de alta densidad de bordes lobulados
en la regién diafisometafisaria del fémur.
En la radiografia lateral de rodilla derecha
(fig. 2 B) se observan imdagenes similares
a las anteriormente descritas en la porcién
anterior de la tibia y periarticular.

En la tomografia axial computarizada (TAC)
de rodilla derecha (fig. 3 A) se observan

calcificaciones periarticulares. En la TAC
de la porcién superior de la pierna dere-
cha (fig. 3 B) destacan gruesas calcifica-
ciones en la porcion anterior de la tibia,
de bordes lobulados.

Se realiz6 resonancia magnética nuclear
(RMN) de rodilla y pierna derechas en pro-
yeccién sagital, en secuencias potenciadas
enT1 (fig. 4 A)y T2 (fig. 4 B), donde las
imégenes descritas son hipointensas en
ambas secuencias.

Por dltimo, se realizaron radiografias late-
rales de pie derecho preoperatoria (fig. 5
A) y postoperatoria (fig. 5 B), donde se vi-
sualizan imagenes de similares caracteris-
ticas en el antepié, que fueron resecadas.
La intervencién quirtrgica a la que fue so-
metido el paciente consisti6 en la resec-
cién de la neoformacién localizada en el
dorso del mediopié, con el fin de mejorar
su sintomatologia.

La pieza de reseccién fue enviada al servi-
cio de Anatomia Patolégica para su estu-
dio. Consistia en tres fragmentos, el mayor
de 3,5 x2,5%X0,8 cm, pétreos, irregular-
mente poligonales, y con parte de su su-
perficie revestida por una fina ldmina blan-
quecina nacarada, desflecada. A los cortes
seriados, estan constituidas por tejido 6seo
de aspecto compacto.

Histolégicamente se aprecian amplias
areas de tejido 6seo de aspecto cortical,
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Figura 2. A. Radiografia anteroposterior de fémur y cade-
ra derecha. B. Radiografia lateral de rodilla derecha.

con sistemas de Havers de distinto cali-
bre, alguno de los mismos practicamente
obliterados (figs. 6 Ay 6 B). En otras zo-
nas se combina con hueso esponjoso.

La observacién bajo luz polarizada de-
muestra alternancia de hueso maduro, la-
minado, con &reas de hueso trenzado, con
minima irregularidad focal de lineas de ce-
mentacién. Los espacios intertrabeculares es-
tan ocupados por tejido fibrovascular laxo.
La lesién, en su conjunto, se interpreta
como una displasia 6sea esclerosante, con
participacién de hueso de origen mem-

Figura 3. Tomografia axial computarizada de rodilla de-
recha (A) y porcion superior de la pierna derecha (B).

branoso (periéstico) y encondral, aunque
predomina la primera, confiriendo cierto
aspecto semejante al apreciado en la en-
fermedad de Camurati-Engelmann. La dis-
tincion de ésta con la melorreostosis, e in-
cluso un cuadro de solapamiento con otras
osteodisplasias esclerosantes, se basa en la
distribucion caracteristica radiolégica de
las lesiones 6seas y de partes blandas.

DISCUSION

La melorreostosis, también conocida como
osteopatia hiperostética u osteitis eburni-
zante monomiélica, fue descrita por pri-
mera vez por Leri y Joanny en el Bulletin
Memoire de la Societé Médicale des Hopitaux
de Paris en 1922, por lo que también se co-
noce como sindrome de Leri y J oanny.

Los casos mas antiguos descritos en la li-
teratura acerca de la melorreostosis apare-
cen en dos articulos. Uno de ellos data del
4.000-5.500 antes de J.C. y describe a una

Figura 4. Resonancia magnétioa nuclear de rodilla y pier-
na derechas en secuencias potenciadas en T1 (A) y T2 (B).

mujer de unos 25 o 35 afios procedente
del norte de Chile, originaria de la regién
del Morro que pertenece a la cultura del
Chinchorro Chileno®. El otro caso descri-
to data del 500 después de J.C.%. En am-
bos casos, tanto la revision como la com-
paracion con la literatura médica, apoyan
la hipétesis de que las lesiones que pre-
sentaban estos especimenes podrian co-
rresponderse con los hallazgos descritos
por Leri acerca de esta enfermedad.

Su nombre deriva del griego: LeAQC, me-
los (miembro), O€1v, rreos (fluir) y osto-
sis (hueso), debido a la imagen radiol6gi-
ca de la lesién, la cual consiste en una
hiperostosis con osteoesclerosis extracor-
tical que fluye sobre un miembro seme-
jando un «chorreo de vela»*.

En relacién con la epidemiologia de este
proceso, no se han encontrado diferencias
en su distribucién por sexos. En cuanto a
la edad de aparicion, en el 50% de los ca-
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Figura 5. Radiografias laterales de pie derecho preoperato-
ria (A) y postoperatoria (B).

sos la enfermedad se manifiesta antes de
los 20 afios, en ocasiones incluso debuta
en los primeros dias tras el nacimiento.
De entre los casos cuyo diagnéstico fue
mas tardio, la mayoria padecian ya la en-
fermedad de forma silente afios antes. Esto
se explica por la lenta evolucién de las le-
siones que, si bien aparecen a edades tem-
pranas, no dan clinica hasta aproximada-
mente el segundo decenio de la vida.
Ademids, estas lesiones son poco tipicas y
dificiles de reconocer en el nifio>®. En cual-
quier caso, un inicio tardio de la enfer-
medad también es posible, como lo de-
muestra el primer caso de melorreostosis
descrito por Leri, quien presenté a una
mujer de 39 afios con radiografias previas
normales'.

En relacién con la distribucién de las le-
siones, éstas suelen afectar a un solo miem-
bro, por lo que se dice que tienen una dis-
tribucién monomiélica, frecuentemente
hemimiélica, siendo mds comtn la parti-
cipacién del miembro inferior que la del
miembro superior. Puede ser de caracter
monostético o poliostético segtn afecte a
uno o varios huesos de dicha extremidad’.
La esclerosis 6sea aumenta con la edad,
afectando a las diéfisis de huesos largos,
huesos de la mano, pies y pelvis, pero en
raras ocasiones afecta a las vértebras, cos-
tillas o epifisis Oseas.

Las caracteristicas distintivas de esta en-
fermedad son*:

1) Cambios escleréticos que estén cir-
cunscritos a una extremidad.
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Fig. 6A y 6B. Estructura de los tejidos.

2) Contorno del hueso afectado definiti-
vamente distorsionado.

3) Dolor, que a menudo es intenso.

4) Limitacion del movimiento en las arti-
culaciones formadas por el hueso afectado.
En relacién con la etiologia de esta rara
enfermedad existen varias hipétesis, pero
actualmente se desconocen tanto las bases
etioldgicas como fisiopatolégicas de la me-
lorreostosis.

Campbell et al sugirieron en 1968° un po-
sible origen congénito de inicio precoz du-
rante el desarrollo embrionario y cronolé-
gicamente previo a la formacién del esbozo
de los miembros inferiores, que consistirfa
en una alteracién de la hoja mesodérmica
embrionaria.

En 1979 Murray y McRead’ observaron
una estrecha relacién entre la distribucion
de las lesiones de hiperostosis y los escle-
rotomos, zonas del esqueleto inervadas por
un nervio sensitivo. Estos autores emitie-
ron entonces la hipétesis de un posible ori-
gen infeccioso de etiologia virica similar
al herpes zoster, dada la distribucién li-
neal de las lesiones y la correlacién topo-
gréfica con areas de inervacién sensitiva
aislada. De los 30 casos estudiados por es-
tos autores 19 presentaban lesiones de hi-
perostosis relacionadas con un tnico
esclerotomo y las 11 restantes con multi-
ples esclerotomos, coincidiendo estos ul-
timos casos con cuadros de melorreostosis
clinicamente severos.

En 1980 McDougall et al'’, dado que la
melorreostosis es una enfermedad que afec-

ta preferentemente al hueso, pero en la que
se alteran los tejidos circundantes, deci-
den biopsiar el musculo que rodea las zo-
nas de hiperostosis, encontrando en la mi-
croscopia electrénica cilindros compuestos
de parejas membranosas organizadas en
espirales y separadas entre si por un sar-
coplasma compuesto por glucégeno, mi-
tocondrias y ocasionales cuerpos densos.
Estructuras similares sélo habian sido des-
critas previamente en el musculo de dos
pacientes. Uno de ellos padecia calambres
musculares severos y habia sido tratado
con ciclofosfamida, clorambucil y predni-
sona por un linfoma linfocitico. El otro
enfermo padecia una degeneracién espi-
nocerebelosa. Estos cilindros son simila-
res ultraestructuralmente al reticulo
endopldsmico rugoso, afectando exclusi-
vamente a fibras musculares tipo II, con
un contenido importante de dicha orga-
nela. Se desconoce si este hallazgo es es-
pecifico de la melorreostosis, pero cabria
pensar en la posibilidad de una relacién
etiolégica entre las anomalfas dseas y mus-
culares encontradas en los enfermos afec-
tados por dicha enfermedad.

Burkus et al en 1997'"' y posteriormente
Nervin et al en 1999¢ descubren dos ca-
sos de melorreostosis en pacientes afec-
tados de osteopoiquilosis familiar, un
trastorno autosémico dominante. La me-
lorreostosis aislada o asociada a esta en-
fermedad aparece de forma esporédica. El
hecho de que ambos trastornos se presen-
ten de forma conjunta les hizo sospechar una
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posible relacién genética entre ambas en-
fermedades. Estos autores sugieren que la
melorreostosis de estos pacientes se debe
a una mutacion somética o a la pérdida del
alelo homologo normal en enfermos que
padecen ostopoiquilosis, esto es, una se-
gunda mutacién en el mismo locus gené-
tico que origina la ostopoiquilosis.
Desde el punto de vista molecular, Kim
et al en marzo de 2000'? cultivaron fibro-
blastos procedentes de la piel de enfermos
afectos de melorreostosis y de individuos
sanos, e identificaron una diferente ex-
presion génica a través de una hibridacion
tipo dot-blot. Estos autores encontraron
que en los fibroblastos de los enfermos se
expresaban en menor cantidad los genes
que codifican por el factor 2 especifico os-
teoblastico, las osteonectina, fibronectina
yla BH3, cuyo gen inductor es el del TGF-
[3, siendo esta dltima proteina, cuya fun-
cién es inhibir la formacién de nédulos
6seos de contenido osteoblastico, la més
afectada. Estos hallazgos sugieren que una
alteracion en la expresion de estas molé-
culas de adhesién podria contribuir
al desarrollo de hiperostosis y anorma-
lidades concomitantes en los tejidos blan-
dos, desempefiando el BH3 un papel
preponderante en el seno de esta teoria
etioldgica.

Clinicamente, la melorreostosis se carac-
teriza por ser una enfermedad que cursa
de manera asintomaética durante un largo
periodo dentro de su evolucién, lo que con-
diciona el diagnéstico tan frecuentemen-
te tardio de la misma y por tanto su de-
teccion hacia el segundo decenio de la vida.
En algunas ocasiones los pacientes pueden
desarrollar cuadros de calambres muscu-
lares recurrentes y precoces en el seno del
desarrollo de esta malformacién ésea que
siendo inespecificos, son el tnico hallaz-
go sintomatoldgico previo a las manifes-
taciones clinicas tipicas del cuadro, que
s6lo son evidentes en estadios avanzados
del mismo.

En ocasiones dichos calambres muscula-
res se asocian a una clara atrofia muscular
de origen no filiado, pero probablemente
de cardcter compresivo y por tanto de etio-
logia mecanica asi como vascular.

El curso es generalmente crénico, con pe-
riodos de exacerbacién y remisién. Las ar-
ticulaciones y los tejidos blandos pueden
verse afectados, apareciendo en ocasiones

contracturas en flexién de las articulacio-
nes del tobillo o del tendén de Aquiles,
asi como deformidades en genu varo o val-
go de los miembros inferiores. También se
ha descrito una anquilosis articular pro-
gresiva secundaria a la formacién hetero-
topica de hueso y a las calcificaciones de
los tejidos blandos, las cuales estén en el ori-
gen de las alteraciones a nivel de la sensi-
bilidad superficial y profunda de los miem-
bros.

El cuadro florido de melorreostosis se acom-
paiia de intenso dolor en la regién afecta aso-
ciado a una impotencia funcional que im-
posibilita al individuo en sus actividades
cotidianas. La melorreostosis dejada a su
evolucién puede condicionar graves de-
formidades, que no sélo estdn en el origen
de la incapacidad funcional del paciente, sino
que podrian acarrear alteraciones en el cre-
cimiento del miembro, asi como trastornos
psicolégicos secundarios a la aberracién
estética que producen.

Los hallazgos radiograficos de la melorre-
ostosis son bastante caracteristicos. La
enfermedad suele aparecer en un solo miem-
bro, dentro del cual puede afectar a uno
o varios huesos.

Radiograficamente aparece una zona de
hiperostosis con cortical engrosada, que se
extiende a lo largo del hueso mostrando
una imagen de «chorro de vela fluyendo».
La hiperostosis del endostio es un rasgo
asociado que puede obliterar total o par-
cialmente la cavidad medular''*.

En los primeros momentos del proceso la
articulacién suele aparecer normal. Cuan-
do avanza el curso de la enfermedad la hi-
perostosis puede llegar al margen de la ar-
ticulacion o incluso hacer protusion en la
misma. En ocasiones aparecen islotes de
tejido dseo en las epifisis de los huesos lar-
gos, 0 en los huesos del tarso. Es infre-
cuente la presentacién de osificacién en
los tejidos blandos periarticulares, como
rodilla, cadera, hombro, etc., y esta apa-
ricién suele darse en los pacientes més se-
veramente afectados.

La TAC es una buena forma de demostrar
el engrosamiento de la corteza. También
es ttil para diferenciar la osificacién de te-
jidos blandos del tejido subyacente.

En la resonancia magnética (RM) pode-
mos encontrar una baja sefial en todas las
secuencias (comportamiento consistente
con el hueso cortical). Las masas paraar-

ticulares se comportan de la misma
manera'®'.

En la gammagrafia con Tc” observamos
un incremento de la captacién del traza-
dor en la zona afecta, que ademds preser-
va la cavidad medular''®. La actividad
puede cruzar la articulacién para envolver
huesos contiguos'”. Esto puede ayudar a
diferenciar la melorreostosis de otros pro-
cesos como osteopoiquilia y osteopatia es-
triada en los cuales no se produce aumen-
to de la actividad'.

En cuanto a las asociaciones con otros pro-
cesos, en primer lugar, la melorreostosis ha
sido relacionada con lesiones escleroder-
matosas lineales, que consisten en bandas
induradas de la piel, a menudo sobre areas
radiol6gicamente afectadas por melorreos-
tosis. La biopsia de muestras de piel afec-
tada revela areas de fibrosis en el tejido sub-
cutdneo o dermis'®. Algunos autores se
refieren a esta entidad como «escleroder-
mia lineal melorreostética» y consideran
que los cambios cutédneos son representati-
vos del mismo desorden proliferativo que
produce la hiperostosis de los huesos”. La
hiperostosis cortical y la proliferacién line-
al del coldgeno de la dermis profunda se
han relacionado frecuentemente; lo que con-
tinta sin esclarecerse es si esta entidad re-
fleja una alteraciéon metamérica comun de
ambas estructuras profundas, o si es la hi-
perostosis cortical la que provoca la proli-
feracién del tejido subcutaneo y dermis pro-
funda en las areas vecinas®.

Los hallazgos sistémicos de esclerodermia
no han sido asociados con la melorreosto-
sis, sin embargo; hay descrito al menos un
caso con melorreostosis y esclerodermia li-
neal que asociaba dismotilidad eséfagica
y fenémeno de Raynaud™.

La melorreostosis ha sido asociada tam-
bién con algunos tumores: tres tumores
lipomatosos han sido descritos en relacién
con la melorreostosis, dos de ellos locali-
zados en la columna vertebral, uno intra-
dural y otro intramedular, y el tercero en
los tejidos blandos adyacentes al sacro™*.
También ha sido presentado un caso con
desarrollo de fibromatosis «agresiva» (tu-
mor desmoide) de los tejidos blandos ad-
yacentes al drea afectada por melorreos-
tosis™.

Por otro lado, ha sido descrito un caso de
osteosarcoma en relacién con melorreosto-
sis”. Se trataba de un paciente que desa-
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rrollé un osteosarcoma en el fémur dere-
cho, habiéndole sido diagnosticado en esta
localizacion una melorreostosis nueve afios
antes. En la discusién de este caso se pro-
pone que, como en otros procesos que se
han asociado con osteosarcoma, la condi-
cién que favorezca el desarrollo de este tu-
mor maligno sea el prolongado proceso de
reparacion por osteogénesis activa. Hay des-
crito otro caso de proceso maligno en rela-
cién con la melorreostosis, se trata de un
histiocitoma fibroso maligno en relacién
con un area de melorreostosis del fémur®.
Ha sido publicado un caso de melorreos-
tosis asociada a hipertension renovascular
e insuficiencia valvular adrtica””. Se ha pro-
puesto que estas alteraciones fueran con-
secuencia del mismo trastorno, una
displasia mesenquimal y vascular. En re-
lacién con esto también hay descritos
casos que asocian melorreostosis y aneu-
rismas arteriales®®.

Por tltimo, recientemente se ha descrito un
caso de melorreostosis asociada a sindro-
me nefrético de cambios minimos y he-
mangiomas capilares®. Sus autores sugie-
ren que la incidencia de anormalidades
vasculares y de los tejidos blandos asocia-
das a melorreostosis permiten considerar
que el origen de todas estas anormalida-
des puede estar en un defecto mesenquimal
congénito producido durante el desarro-
llo de los sistemas vascular y musculoes-
quelético en la vida embrionaria.

El diagnéstico diferencial de la melo-
rreostosis hay que hacerlo principalmen-
te con las enfermedades asociadas con le-
siones hiperostéticas®. Las mds impor-
tantes a tener en cuenta van a ser:
osteopetrosis, osteopoiquilia, osteopatia
estriada, hiperostosis cortical infantil y los
osteomas, que pertenecen al grupo de
los tumores 6seos benignos.

La osteopetrosis es una displasia 6sea de
etiologia desconocida, que sigue un pa-
tron hereditario autosémico dominante,
en la que predomina una alteracion de la
osificacién endocondral. El principal de-
fecto es una disminucién de la resorcién
de la esponjosa primaria, con aumento de
la actividad de los osteoclastos, de mane-
ra que la resorcion del cartilago endocon-
dral estd marcadamente disminuida, mien-
tras que la formacién de hueso contintia
su ritmo normal. Esto se traduce en la
radiologia en una radioopacidad generali-
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zada de la porcién medular del hueso y
una cortical caracteristicamente ilesa, aun-
que en los huesos largos la esclerosis difu-
sa puede dificultar la diferenciacién entre
cortical y medular’’. Se pueden ver afec-
tados todos los huesos, localizandose prin-
cipalmente en las metéfisis. Es también
frecuente en las vértebras, con la caracte-
ristica imagen en jersey de rugby, y en el
anillo pélvico, con bandas en forma de ani-
llos convexos asemejando una piel de cebra.
A veces aparece una estriacion longitudi-
nal o transversal en fémur, tibia, peroné y
metacarpianos. De esta manera las princi-
pales caracteristicas que nos harfan dife-
renciarla de la melorreostosis serian, en
principio, que en esta entidad se trata de
una alteracion de la osificacién endocon-
dral mientras que la melorreostosis es una
displasia ¢sea mixta que afecta tanto a la
endocondral como a la intramembranosa,
siendo més importante esta dltima. En la
osteopetrosis hay un aumento de la acti-
vidad de los osteoclastos, mientras que en
la melorreostosis se ve alterada la funcién
de los osteoblastos. También es importante
para diferenciarlas el hecho de que la cor-
tical esté ilesa en la osteopetrosis, siendo esta
zona la parte mas afectada en la melo-
rreostosis.

La osteopoiquilia es un trastorno autosémico
dominante en el que se ve alterada la osi-
ficacién endocondral igual que en el caso
de la osteopetrosis, pero afectandose aqui
la esponjosa secundaria, traduciéndose en
un fallo en el remodelado 6seo, con per-
sistencia de trabéculas 6seas maduras. Se
asocia frecuentemente con lesiones en la
piel del tipo de las dermatofibrosis, con
fibromas en la espalda, brazos y piernas.
La osteopoiquilia consiste en la aparicién
de mdiltiples islotes 6seos agrupados en los
extremos de los huesos, adyacentes a las
metdéfisis. Radiolégicamente encontramos
pequefias opacidades simétricas y difusas en
la zona yuxtaarticular de los huesos largos
y en los huesos del tarso y del carpo. Es
raro que aparezca en la columna, en el cra-
neo o en las costillas. Hay tres patrones
caracteristicos: ovalado o medular, lineal
o estriado y mixto. Cuando aparece el pa-
trén mixto se piensa que en realidad se
trata de la coexistencia de osteopoiquilia,
osteopatia estriada y melorreostosis.

La osteopatia estriada es también un tras-
torno autosémico dominante que forma

parte de las displasias de la osificacién en-
docondral, e igual que la osteopoiquilia,
con afectacion de la esponjosa secundaria.
Afecta a todos los huesos excepto el cra-
neo y la clavicula, y tiene predileccion por
los huesos largos (fémur distal, tibia pro-
ximal, hdmero proximal). El diagnéstico
generalmente es debido a un hallazgo ca-
sual en la radiologfa, siendo lo més carac-
terfstico unas estriaciones lineales densas,
que representan el fallo de remodelado del
hueso maduro, con persistencia de éste. La
imagen caracteristica consiste en lineas pa-
ralelas a lo largo del hueso y ocasional-
mente cruzando las epifisis.

En algtn caso las imégenes radioldgicas
pueden hacernos confundir estas dos en-
tidades con la melorreostosis’™*. Por ello
lo que tendremos en cuenta cuando vea-
mos lesiones en las epifisis y en tarso y car-
po, que son las zonas de osificacién endo-
condral, es el hecho de que aparezcan
lesiones también en las metéfisis y la si-
metria. Todo esto es propio de la osteo-
poiquilia y la osteopatia estriada. Para el
diagnéstico diferencial definitivo la gam-
magrafia con Tc” es muy ttil, ya que en la
melorreostosis hay captacién del radioisé-
topo, mientras que no la hay en las otras dos
entidades.

Los osteomas™ pertenecen al grupo de los
tumores éseos benignos. Son lesiones anor-
malmente densas que se han formado a
partir del periostio. Las zonas mas fre-
cuentes son el craneo y la cara, aunque
también pueden aparecer en la pelvis y en
los huesos tubulares de las extremidades.
La edad més frecuente de aparicién es en-
tre la cuarta y la quinta décadas de la vida.
Son asintomaticos y radiolégicamente se
caracterizan por aparecer como focos ra-
diodensos, tinicos o mdltiples, que se ex-
tienden desde la superficie del hueso de
origen. Tienen contorno liso y son homo-
géneos.

Por dltimo podriamos tener en cuenta la hi-
perostosis cortical infantil, que es otro tras-
torno autosémico dominante, que apare-
ce en los primeros meses de la vida y se
acompana de tumefaccién de partes blan-
das. Consiste en una hiperostosis cortical,
con dep6sitos de hueso en el tejido blan-
do inmediatamente contiguo a la cortical
original. La localizacién mads frecuente es
en mandibula, clavicula, costillas, iliacos,
craneo y tubulares (el ctibito el mads fre-
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cuente). Es caracteristica una mejoria ra-
dioldgica progresiva e incluso la desapa-
ricién de la lesién en semanas o meses.
En estas dos tdltimas patologias, teniendo
en cuenta la edad de aparicién, la locali-
zacion y el aspecto de las lesiones, es facil
hacer el diagnoéstico diferencial. Es im-
portante en el caso de la hiperostosis cor-
tical infantil su curso progresivo hacia la
autorresolucion. Esto nunca ocurre en
la melorreostosis, salvo raras excepciones®.
Con estos datos podemos llegar a la con-
clusién de que los puntos importantes para
hacer el diagnéstico diferencial en la me-
lorreostosis serfan: la falta de evidencia de
tratarse de un desorden genético; la edad
de aparicion de las manifestaciones; el cur-
so progresivo crénico; la afectacién de ar-
ticulaciones y partes blandas vecinas, y
anatomopatoloégicamente, afectacién de
osificacién intramembranosa, con aumen-
to de actividad de los osteoblastos, asi como
la caracteristica imagen fluente en la
radiologfa.

La melorreostosis es generalmente un pro-
ceso asintomético. Cuando aparecen los
sintomas lo hacen en forma de dolor e im-
potencia funcional en las articulaciones
que se ven afectadas por el crecimiento
progresivo de la lesiéon. Cuando el tnico
sintoma es el dolor es suficiente aplicar
medidas conservadoras como antiinflama-
torios no esteroideos (AINE) u otros anal-
gésicos menores. Existe algin caso trata-
do con nifedipino, con éxito, basdndose en
la teorfa de una posible alteracién vascu-
lar como patogénesis de la enfermedad®®.
Otros muchos métodos, tanto conserva-
dores como quirtrgicos, han sido utiliza-
dos para el tratamiento de la melorreos-
tosis, tales como manipulaciones, férulas
de escayola, cirugia para liberacion de par-
tes blandas, capsulotomias, osteotomias
y artroscopia para eliminar fragmentos
6seos intraarticulares®.

Ha sido descrito algtin caso de dismetria de
miembros en nifios, debido a contracturas
en flexién, en los que se ha utilizado con
éxito métodos de distracciéon, como es el
aparato de Ilizarov***.
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