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La melorreostosis es una rara forma de displasia Gsea esclerosante de etiologia des-
conocida que se acompafia de lesién de partes blandas adyacentes en muchos
casos.

La lesién toma asiento habitualmente en una sola extremidad, donde puede ha-
ber uno o mds huesos afectados, siendo mucho mds frecuente la afectacién del
miembro inferior. Aparece por igual en ambos sexos, y suele aparecer clinica-
mente antes de los 20 afios de edad, con dolor y limitacién de movimiento de
las zonas afectas.

Se presenta el caso de un varén de 45 afios con melorreostosis de tibia y tarso
izquierdos, que se presenté clinicamente como una artropatia de tobillo, con
dolor y deformidad del mismo.

El tratamiento sintomdtico con antiinflamatorios no esteroideos fue satisfacto-
rio en el caso presentado, no siendo preciso el empleo de cirugfa, la cual puede
requerirse en casos con contracturas o deformidades importantes.
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Melorheostosis is a rare sclerosing bone dysplasia of unknown etiology. Alt-
hough it affects bone primarily, it may also involve soft tissues.

Changes commonly are limited to a single limb, in which one or more bones
may be affected. The lower extremity is involved more frequently than the up-
per extremity. Men and women are affected equally and generally the disease
is evident by the age of 20 years. Pain and limitation of motion of the affected
limb are frequent findings.

We present the case of a 45-year-old man in whom melorheostosis of the tibia
and tarsus on the left limb was associated with ankle arthropaty manifested by
pain and deformation.

Treatment with NSAIDs resulted in a clear improvement in the bone pain.
Surgical correction may be required in cases of considerable deformity and di-
sability.
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CASO CLIiNICO

jorfa de la clinica.
Se presenta el caso de un varén de 45 afios
de edad con artropatia del pie izquierdo ;
secundaria a melorreostosis (MR). El pa- DISCUSION
ciente consulté por deformidad de dorso
de pie izquierdo, de varios meses de evo-
lucién, y asociada a dolor mecénico de in-
tensidad moderada.
En el examen clinico se observé dicha de-
formidad, con ligera limitacién de la pro-
no-supinacién del pie afecto. En el exa-
men radiolégico (fig. 1) se apreciaron
imdgenes densas de aspecto puntiforme
acompafiadas de otras lesiones osifluen-
tes en tercio inferior de la tibia. La reso-
nancia magnética nuclear (RMN) no apor-
t6 datos relevantes, con imdgenes
hipodensas en T1 y T2. En la gamma-
grafia Gsea se constaté hipercaptacién en
tarso y diafisis distal de tibia (fig. 2). Se
realizé diagnéstico de MR y se comenzd
tratamiento sintomdtico con antiinfla-
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matorios no esteroideos (AINE) con me-

La MR es una rara enfermedad 6sea, de
origen desconocido, conocida también

como enfermedad de Léri, pues a €l se debe
la primera descripcion en 1922. Pertene-
ce a un grupo de enfermedades conocidas
como displasias seas esclerosantes, las cua-
les se caracterizan por aumento en la den-
sidad radioldgica.

Segin el tipo de afectacién se distinguen
tres grupos de displasias: las que depen-

Fig. 1. Radiografia frontal y lateral de tobillo izquierds. En ambas proyecciones se aprecia la caracteristica hiperostosis en
peroné, y en la lateral pequeiias lesiones esclerosantes puntiformes en tarso.
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Fig. 2. Gammagrafia 6sea con *’Tc. Se aprecia intensa cap-
tacion del radiofdrmaco en el tarso izquierdo, y en menor me-
dida, extremo distal de la tibia.

den de formacién ésea endocondral, como
la osteopetrosis, aquellas con formacién
6sea intramembranosa, tal como la dis-
plasia diafisaria progresiva o enfermedad
de Camurati-Engelmann, y finalmente dis-
plasias esclerosantes mixtas, que incluyen
la MR y los sindromes de superposicién’.
Dentro de cada grupo puede establecerse
la diferenciacién entre distintas entidades
atendiendo a la clinica y al modo de he-
rencia.

La MR afecta por igual a hombres y mu-
jeres, y clinicamente se presenta en la se-
gunda o tercera década de la vida, con do-
lor y limitacién funcional, si bien puede
permanecer asintomdtica durante perio-
dos prolongados, no siendo raro el diag-
néstico por encima de los 40 afios de edad,
como el caso que presentamos.

La lesi6n tipica asienta sobre huesos lar-
gos de una sola extremidad, superior o in-
ferior, siendo tres veces mis frecuente la
afectacién de estas Gltimas. Los huesos cor-
tos, y especialmente el esqueleto axial, son
localizaciones mds raras. En la larga serie
de Freyschmidt? la afectacién monomié-
lica es la norma (21 casos sobre 23, 16 de
ellos en extremidad inferior), y més rara
la afectacién de una extremidad superior
e inferior de manera simultdnea y del es-
queleto axial (un caso de cada uno de ellos).
En los raros casos en que se afecta el es-
queleto axial la MR puede acompafiarse
de hemiplejia o paraplejia.

El patrén radioldgico cldsico consiste en
hiperostosis cortical ondulante, en un solo
lado del hueso, que recuerda la cera que
resbala por una vela encendida, aparien-
cia a la cual debe la melorreostosis su pro-
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pia denominacién’. Junto a la cldsica le-
sién cortical se objetiva proliferacién en-
dostal, que puede llegar a obliterar la ca-
vidad medular. En los huesos cortos, como
en el tarso, el patrén difiere del cldsico, y
con mayor frecuencia se observan lesiones
esclerosas puntiformes que recuerdan a la
osteopoiquilia o el osteoma. Otros patro-
nes diferentes de afectacién (osteopatia es-
triada, patrones mixtos) son también ha-
bituales, incluso prevalecen sobre el patrén
clasico en la serie antes comentada de
Freyschmidt?.

En la radiologia convencional se pueden
poner de manifiesto asimismo las lesiones
de partes blandas que acompafian a la MR
en dos terceras partes de los casos, aproxi-
madamente, lesiones que presentan calci-
ficacién en su interior en un 50% de las
ocasiones.

La gammagrafia 6sea muestra lesiones hi-
percaptantes en la MR, con actividad cor-
tical asimétrica que puede cruzar articu-
laciones. Es de valor en el diagnéstico
diferencial con otras displasias como la os-
teopoiquilia o la osteopatia estriada?, que
no son hipercaptantes.

La tomografia axial computarizada (TAC)
o la RMN no son precisas para el diag-
néstico salvo en casos seleccionados, ya que
las imédgenes radioldgicas y la gammagra-
fia suelen ser suficientes, aunque pueden ser
de ayuda para caracterizar mejor la lesién,
en particular las lesiones de tejidos blan-
dos. En RMN las lesiones 6seas de la MR
aparecen como imagenes de alta atenua-
ci6n y baja intensidad tanto en T'1 como en
T2, con estrechamiento del canal medu-
lar por afectacién endostal en los huesos
largos’.

Si excluimos la concurrencia de MR con
otras displasias en los sindromes de su-
perposicién, la asociacién con otras enfer-
medades es una rareza. Se han descrito va-
rios casos de asociacién con esclerodermia®.
Se trata de una esclerodermia lineal que
refleja de algtin modo, a nivel dérmico, el
trastorno del hueso subyacente, faltando
la afectacién sistémica. Otras asociaciones
son excepcionales, aunque se han reporta-
do casos aislados de coexistencia con hi-
perostosis esquelética idiopdtica difusa,
sindrome nefrético, malformaciones arte-
riales y otras’. Salvo un caso de osteosarcoma
sobre un fémur®, la MR no evoluciona ha-
cia neoplasia alguna.
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La etiologia y patogénesis de la MR es des-
conocida. Una de las primeras etiologias
postuladas fue la preexistencia de un tras-
torno vascular que condicionaba la apari-
cién posterior de las lesiones. La teoria cla-
sica, surgida de la observacién clinica de
la topograffa lesional, sugiere la existen-
cia de una infeccién de una rama nerviosa
sensitiva durante el desarrollo embriona-
rio, lo cual inducirfa cambios en el escle-
rotomo respectivo’. La ocurrencia de ca-
sos familiares de MR ha impulsado la
bisqueda de factores genéticos, y recien-
temente se ha descrito una mutacién so-
matica estrechamente relacionada con el
desarrollo de esta displasia.

El tratamiento reposa bdsicamente en el
alivio sintomdtico con AINE, reservin-
dose la cirugia para aquellos casos que
cursan con contracturas o deformidades
clinicamente significativas. La utilidad
de otros fdrmacos en la MR es anecdéti-
ca, habiéndose comunicado éxitos tanto
con bisfosfonatos como con nifedipina en
algin caso aislado.

BIBLIOGRAFIA

1. Vanhoenacker FM, De Beuckeleer LH, Van Hul
W, Balemans W, Tan GJ, Hill SC, et al. Scle-
rosing bone dysplasias: genetic and radioclini-
cal features. Eur Radiol. 2000;10:1423-33.

2. Freyschmidt J. Melorheostosis: a review of 23
cases. Eur Radiol. 2001;11:474-9.

3. Greenspan A, Azouz EM. Bone dysplasia series.
Melorheostosis: review and update. Can Assoc
Radiol J. 1999;50:324-30.

4. Michiels I, Schaub T, Scheinzabach M. Melor-
heostosis, osteopoikilosis and ostiopathia striata.
Their clinical significance and the value of scin-
tigraphy in the differential diagnosis. Beitr Ort-
hop Traumatol. 1990;37:317-30.

5. Judkiewicz AM, Murphey MD, Resnik CS, New-
berg AH, Temple HT, Smith WS. Advanced
imaging of melorheostosis with emphasis on
MRI. Skeletal Radiol. 2001;30:447-53.

6. Shivanand G, Srivastava DN. Melorheostosis
with scleroderma. Clin Imaging. 2004;28:
214-5.

7. Nufio C, Heili S, Alonso M et al. Melorreosto-
sis: presentacién de un caso y revision de la li-
teratura. REEMO. 2001;10:50-5.

8. Murphy M, Kearns S, Cavanagh M, O’Connell D,
Hurson B. Occurrence of osteosarcoma in a me-
lorheostotic femur. Ir Med J. 2003;96(2):55-6.

9. Murray RO, McCredie J. Melorheostosis and the
sclerotomes: a radiological correlation. Skeletal
Radiol. 1979;4:57-71.

22



