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Melorreostosis.
Informe de un caso clinico
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RESUMEN. Lamelorreostosisesconsider adaunaen-
fermedad poco frecuente, que se car acteriza por lesiones
en forma de escurrimientos de cera o sea imagenes de
osteoesclerosisdistribuidasalolargodel g emayor delos
huesos. Puedeinvolucrar articulaciones, tener invasion a
tejidosblandos, produciendofibrosisy dandocomor esul-
tado contracturas y angulaciones de las extremidades
afectadas. Presentamosel casodeunapacientede 17 afios
de edad la cual sufrelumbalgia ocasional, acortamiento
del miembro pélvico derecho y genu valgus del mismo,
todoestoprogresivodesdesuinfancia. L osestudiosradio-
graficos muestran una imagen de escurrimiento de cera
sugestiva deestaenfermedad en caderay fémur derecho.
Discutimosel origen deestalesiony revisamoslaliter atu-
ramédicadisponible.

Palabrasclave: melorreostosis,imagen en escurrimien-
to decera, deformidad, angulacion, rigidez.

Se comunica un cuarto caso publicado en nuestro pais.'2
La melorreostosis es un padecimiento que data desde la
antigliedad, como se puede constar en un esquel eto encon-
trado en Alaska, €l cual presenta una lesion en el peroné
derecho y segun los estudios realizados éste fallecié en €
siglo V a.C.2® Esta enfermedad fue descrita por primeravez
en 1922 por Leri y Joanny?“ quienes lallamaron “flujo” de
hiperostosiso mel orreostosislo cual sederivadelaspalabras
griegas “melos’ que significamiembro y «rhin» que signi-
fica circulacion.

Putti en 1927 describi6 dos casos y le dio el nombre de
osteosis eburnizante monomélica.**® Posteriormente fue-
ron publicados mas casos por Ljunghagen 1930, Wakeley
1931, Gaggon en 1938, Franklin y Matheson 1942, Le Vay
1946, Fairbank 1948, Thompson, Aller, Andrewsy Gillwald
1951, Campbell 1951.31°
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SUMMARY.Themelorreostosisisconsidered anunfre-
guent disease, characterized by lesionslike draining was
(osteoescler osis) that distributesalongtheaxisof thelong
bones. Soft tissuesand jointscan bealtered duetofibrosis
that resultsin contracturesand deformities. Thisisthea
caseof al7yearsold femalepatient who presentsshorten-
ing of the right lower limb, genu valgum, fibrosis of the
thigh, dislocation of thepatelaand lumbalgia. Ther oent-
genographicstudy demonstratedrain waximagein pelvis
andinright femur.

Key words: melorheostosis, drain wax imaging, defor -
mity, angulation, stiffness.

El titulo descriptivo de melorreostosis, es ampliamente
aceptado por describir los*“ escurrimientos”’ de osteoesclero-
sisalolargo delos gjes delos huesos, semejantesalosdela
cera de una vela al derramarse, imagen que establece €
diagndstico radiol6gicot2® (Figura 1).

Aungue |los cambios radiol 6gicos pueden ser inconstan-
tesinicialmente o por algunos afios, posteriormente la hipe-
rostosistiende aprogresar en lainfanciay en laedad adulta.
Conrelacion aesto Kraft y Moore reportaron que muy pocos
casostienendoloresinicialesantesdel periodo de crecimien-
to de los huesos.

El progreso y la proliferacién son lentos y pueden ser
estacionariospor muchosafios; | ossintomasson maspronun-
ciados en nifios, pero radiol 6gi camente son menos evidentes
en éstos, que en los adultos.*

Se han descrito trestipos segln su patrén morfol égico de
presentacion.

1. Se encuentra afectada la extremidad en su totalidad,
apareciendo unadensaproliferaciéncortical enformairregu-
lar y continua desde la cintura escapular o pélvica hastalos
huesos del tarso o metatarso e inclusive dedos.

2. En éstalalesion esta presente en laregién proximal de
la extremidad.

3. Estaafectaatodalaextremidad, a igual quelaprimera
pero se aprecian multiples interrupciones en la corriente.


http://www.medigraphic.com/medi-artemisa
http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm

Melorreostosis

Caso clinico. Refiere la madre de la nifia que a los seis
meses notd que la pierna derecha era mas corta y tenia una
consistencia dura en todo € muslo aunque con aparente
buena movilidad.

Es llevada a Centro de Salud, donde se le recomend6
observacién, no acudiendo posteriormente. Durante la edad
preescolar al caminar presentaba frecuentes caidas, marcha
claudicante e inicio de aparente deformidad lateral de la
rodilla. Ademés refiere la madre que no extendia completa-
mentelaextremidad, notando que éstaeraméasdelgada. A los
seis afos acudid a un hospital estatal en donde se le realizé
un procedi miento quirdrgico en larodilla, desconociendo su
naturaleza. No presenté mejoria alguna en relacion con la
marcha, continuando con laangulaciony con el acortamien-
to, lo cual fue progresando con el tiempo. A los doce afios es
llevada a otro hospital paraestatal donde se le propuso
epifisiodesis distal de la pierna sana, para tratamiento de la
discrepancia, alo cual no seaccedidy solorecibid tratamien-
to abase de aumentos en tacon y suelahastalaactualidad en
gue contindia con el acortamiento y la angulacion lateral de
larodilla que se acompafia con limitacién funcional.

A la exploracion fisica se encontré marcha claudicante,
por acortamiento y deformidad en valgo anivel delarodilla
derecha. Escoliosis toraco-lumbar con oblicuidad pélvica
derecha, asi como aumento del didmetro anivel delacadera
y tercio proximal del miembro pélvico derecho, a expensas
detejidosblandos, de consistenciadura, que no permiten una
palpacion adecuada del trocanter mayor. Se palpa zona
endurecidaentodalacaraanterolateral desdelapelvishasta
la rodilla. La abduccién de la cadera es de 30 grados, su
flexion de 90 grados, laabduccion esde 25 grados, seaprecia
rotaci 6n externadelaextremidad en formapermanentede 25
grados. Lalongitud del miembro pélvicoderechoesde82cm
y el izquierdo de84 cm con unadiscrepanciade2 cm (relacion
espina iliaca-mal €0l 0).

Seapreciacicatrizquirdrgicade7 cmenlacaralateral del
tercio distal por encimade larodilla

La circunferencia del muslo derecho es de 40 cm, €
izquierdo de 42.5 cm. La rétula se palpa situada en regién
lateral dando la apariencia de estar luxada, se palpan los
condilos femorales hipoplasicos. Reduccion de larétula al
surcointercondileo manua mente sin conservarse estareduc-
cion, existe estabilidad capsuloligamentaria de la rodilla,
tendon patelar atréfico, extension de la rodilla, menos 15
gradosy flexion de85 grados, condolor enlosultimosgrados
de flexion.

Discusion

Este caso coincide con aquellosreportadosen laliteratura
y enloscualesfueimposibleobtener unahistoriadefinidade
los sintomas, lo cual provoca una confusion con cualquier
otro cuadro. Lo vago de los sintomas'y laexploracion fisica
inicial contribuyen muy poco para hacer el diagndstico.

Esta enfermedad puede involucrar cualquier hueso, pro-
vocando contracturas, fibrosis, anormalidades de la piel al
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nacimiento o enlainfanciay enlacual comoyasemenciono,
los cambios radiol 6gicos no son constantes. La extremidad
afectada puede verse acortada, con fibrosis de los tejidos
blandos, que puede provocar unaflexion delacadera, rodilla
0 genu valgo. L os pacientes af ectados presentan unamarcha
claudicante por este acortamiento, € cua se acompafia de
atrofiamuscular y en ocasiones luxacion de larétula. Estos
cambios fueron descritos por Klumper.

Ennifioslascontracturassenotaron en ausenciadecambios
0seos. Gillespiey Siegling, reportaronuncasoenel cual lapiel
y los tejidos subcuténeos mostraban cambios al mes de naci-
miento, aunquelasradiografiaseran normales; laslesionesde
la melorreostosis se desarrollaron con e crecimiento. Ellos
encontraron quelossintomasinicialesenlosnifios paraacudir
al médico fueron contracturas, limitacion de movimiento a
expensas delasarticulaciones. A laexploracion delostejidos
blandos principalmente de las manos y pies mostraron un
endurecimientoy fibrosis extensasdelafasciay tejido subcu-
taneo. Al continuar con el crecimiento la esclerodermia con
fibrosis y endurecimiento del tejido blando progresa, produ-
ciendo las deformidades y contracturas.?*®

Moorey De Loremier reportaron que 4 de 19 casostuvie-
ron dolores iniciales antes del periodo de crecimiento éseo,
aunque los sintomas son mas pronunciados en los nifios, los
cambios radiogréficos son menos evidentes en éstos en
relacion alos adultos.

Cabe mencionar que en pacientes adultos y ancianos €l
dolor es € sintoma més comun; la edad mas temprana de
aparicion del dolor fue a los ocho afios,® aunque €l limite
superior deedad reportado fuede 70 afios (Renduy Gay 1929).

Morris reporta que las anomalias cominmente encontra-
das en | os pacientes af ectados son acortamiento de la extre-
midad, incremento en lalongitud del miembro, deformidad
del pie o rodilla, escleroderma, linfoedema, hemangioma.®

Estaenfermedad se considera unadisplasia caracterizada
por unaanomaliaaxial enladensidad éseay seincluyeen el
grupo de enfermedades éseas de patogenia desconocida.’’

Aunguelaetiologiaesdesconocida, hay variasteoriasque
laintentan aclarar.

Putti sugiere un disturbio vascular con repercusion en €
sistema nervioso simpético.24°1° Leri supone que se debe aun
proceso infeccioso y que laslesiones delapiel, son manifesta:
cionesdeésta. Dillehunt en 1936 reporta un caso que cursd con
fiebre, conlo cual apoyaestateoria.* Zimmer especificd que e
patrén delalesion indicaque proviene de un mal desarrollo de
la extremidad por un trastorno metamérico.?4%° Guillespie y
Siegling no apoyan estateoriapor lafaltade cambiosradiogra
ficos alaedad de un mes de nacido. Campbell sugiere que los
trastornos no sdlo afectan a hueso, s no a todos los tgjidos
originados del mesodermo y que los cambios encontrados a
nacimiento apoyan estateoria? O’ Rahelly opinaquelalesion
ocurre en un periodo del desarrollo de las extremidades, pero
propone que no se debe aun disturbio metamérico por ausencia
de evidencia que las somitas contribuyan alaformacion delas
extremidades. Esto fue sostenido por losexperimentosde Saun-
ders, y afirmaquelaextremidad hace su aparicionen el embrion



Ladislao Jiménez Grajeday cols.

aproximadamentealacuartasemanapost-ovulatoria, iniciando
por el segmentolateral delapared del embridn (somato-pleura),
sin ninguna contribucién de las somitas.

Algunos disturbios endocrinos como hipotiroidismo e
hipopituitarismo fueron propuestos como causa en dos ca-
sos.* Fairbank en un estudio delos casos reportados describié
gue 35 de 47 casos fueron por debajo de la edad de 36 afios,
con lo cua reforzd la teoria de Zimmer. Aunque no se han
sugerido factores hereditarios,*® Zamudio (1977) en un re-
porte de dos casos encontro la presencia de un cromosoma
anormal del grupo G en uno de ellos.t!

No se hareportado ninguna degeneracién malignade las
lesiones y los pacientes usualmente buscan ayuda para €l
alivio del dolor, edema, limitacion funcional articular o
deformidad de ellas. Campbell reportaquelos procedimien-
tosquirdrgicosfueron dirigidosalaprevencion o correccion
de las deformidades incluyendo entre éstos alargamientos
tendinosos, reseccion detejido fibroso, fasciotomias, capsu-
lotomias, resecciones de grandes hiperostosis, osteotomia
supracondilea del fémur, epifisiodesisfemoral y tibial dela
extremidad opuesta, tripleartrodesi sosteotomiatarsal, resec-
cion de juanete, y simpatectomia lumbar.
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