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Resumen

La melorreostosis es una forma de hiperostosis que afecta tanto al tejido 6seo como a las partes blandas
adyacentes. Su incidencia es variable aunque es mayor en la segunda y tercera décadas de la vida debi-
do al caricter lentamente progresivo de la enfermedad. Generalmente cursa con dolor que puede llegar
a provocar una limitacién funcional importante. Para su diagnéstico nos podemos apoyar en la imagen
radiologica caracteristica que semeja “cera fundida deslizindose por el lateral de una vela”.

Se presenta un caso de melorreostosis con hallazgos clinicos y radiologicos caracteristicos. El paciente
habia sido diagnosticado previamente de enfermedad 6sea de Paget, por lo que planteamos el diagnos-
tico diferencial de esta patologia.
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Melorheostosis: presentation of a clinical case

Summary

Melorheostosis is a form of hyperostosis which affects both bone and the adjacent soft tissues. Its inci-
dence is variable, although it is higher in the second and third decades of life due to the slowly progres-
sive nature of the disease. It generally presents with pain which may cause significant functional limita-
tion. We may be assisted in its diagnosis by its characteristic radiological image which resembles “wax
melting down the side of a candle”. A case of melorheostosis is presented with clinical findings and radio-
logical characteristics. The patient had previously been diagnosed with Paget’s disease of bone, so we

proposed a differential diagnosis of this pathology.

Key words: melorheostosis, Paget’s disease of bone, differential diagnosis.

Introduccién

El término melorreostosis proviene de los sufijos
griegos: melos (miembros), rhein (fluido/flujo) y
osteon (hueso). Esta enfermedad también es cono-
cida como osteopatia hiperostética o enfermedad
de Leri y Joanny' (los primeros en describirla en
1922). Es una forma rara de hiperostosis que afec-
ta tanto el tejido 6seo como a las partes blandas
adyacentes. Su incidencia es de 0,9 casos por
millén de habitantes. En un 50% de los casos se
diagnostica antes de los 20 anos de edad sin pre-
dileccion por sexos®. Se trata de un proceso benig-
no sin mortalidad asociada, pero genera limitacion
funcional. La etiologia y la etiopatogenia son des-
conocidas. Recientemente se han descrito altera-
ciones genéticas asociadas’. Cualquier hueso
puede estar comprometido siendo las extremida-
des inferiores las mds afectadas’. El diagnostico se
realiza habitualmente mediante técnicas de diag-
noéstico por imagen entre las que destaca la radio-
grafia simple’. En ella podemos observar una ima-
gen que semeja a “cera fundida goteando por el
lateral de una vela”, signo que nos da el diagnés-
tico con seguridad en la mayoria de los casos®’. El
tratamiento es principalmente sintomatico, y sélo
ocasionalmente se debe recurrir a la cirugia.

Caso Clinico

Paciente varon remitido en 2009 para su control a
la Unidad Metabdlica Osea (UMO) con 36 afos y
diagnosticado en un centro privado de enferme-
dad 6sea de Paget monostética en radio izquierdo.
El paciente aporté en su momento informe de
biopsia y gammagrafia realizadas en 2007. Fue tra-
tado con risedronato a la dosis utilizada para la
osteoporosis. Al constatar el buen resultado en los
niveles del PINP (propéptido amino-terminal del
procoldgeno tipo 1), ese mismo ano de 2009 se
suspendi6 el risedronato. Desde entonces y hasta
noviembre de 2014, fue controlado periodicamen-
te con los niveles séricos de los marcadores de
remodelado 6seo, indicandosele un nuevo ciclo
de risedronato a dosis baja durante unos pocos

meses, cuando aquéllos aumentaban. También en
ese intervalo de tiempo se le realiz6 una gamma-
grafia sin encontrarse alteraciones significativas
respecto a la previa. Al administrarse el tratamien-
to, el enfermo mejoraba su clinica de dolor local,
pero en noviembre de 2014 acudié espontanea-
mente a consulta con el brazo en cabestrillo refi-
riendo que dos dias atrds sufrié una caida casual
y present6 dolor intenso en la zona del carpo
izquierdo. En la exploracion fisica se observd un
hematoma en dorso de la mano y tercio distal del
antebrazo, edema, borramiento de los surcos ten-
dinosos del dorso de la mano, impotencia funcio-
nal de la muneca y aumento local de la tempera-
tura. Ante la sospecha clinica de fractura, desde la
Unidad Metabdlica se remitié a Urgencias donde
se le realizaron radiografias; fue dado de alta con
el diagnostico de contusion al no evidenciarse
fractura alguna, pero si observaron una lesion
hiperostética (Figura 1) de gran tamano en las
radiografias simples, motivo por el cual el pacien-
te acude de nuevo a la UMO. A pesar de no verse
en las radiografias la fractura, pero existiendo evi-
dencia clinica de la misma, se solicité una tomo-
grafia axial computarizada (TAC) urgente y una
resonancia magnética nuclear (RMN) para estudio
diferido de la lesién hiperostética. En la TAC se
objetivo una fractura en el hueso ganchoso y tra-
pecio (Figura 2). Se procedié a inmovilizar el
miembro con férula posterior. Una vez resuelta la
urgencia traumatologica, en dias posteriores se
reevaluo la lesion radioldgica del radio identifican-
dose el denominado signo de “cera fundida desli-
zandose”. Ante la posibilidad de presentar melo-
rreostosis, se comentd dicha opcion a los servicios
de Radiologia y Medicina Nuclear para someterlo
a su consideracion. Finalmente, se aceptd éste
como diagnéstico alternativo a la enfermedad
osea de Paget, siendo indistinguibles gammagrafi-
camente. Una vez confirmado y consensuado el
nuevo diagndstico de melorreostosis retomamos la
anamnesis, en la que destaca el relato de una
caida a los 14 anos mientras practicaba deporte. El
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paciente coment6 haber sufrido intenso dolor en
el radio, pero no acudié a ningln centro sanitario
y se lo oculté a sus padres, presentando desde
entonces una cierta deformidad. El dolor remitio
semanas después de aquella caida. Deducimos
que el paciente se fracturd el radio y al no inmo-
vilizarse ni reducirse la fractura, quedé con esa
deformidad que puede apreciarse en la figura 1,
pero que no guarda relacion directa con la hipe-
rostosis. Ademads de la imagen central llamativa
existen otras zonas de hiperostosis en el interior
de la extremidad distal del radio y en el tercio pro-
ximal.

Discusion

La exposicion y evolucion del caso presentado
invita a varias reflexiones. En primer lugar: jse
debe poner en cuestion todo diagndstico aunque
nos llegue debidamente documentado? En el caso
que nos ocupa “ya estaba todo hecho”; las radio-
graffas, aunque nunca las llegamos a ver, si los
informes; también el informe de la anatomia pato-
logica tras una biopsia y el informe de una gam-
magrafia, aunque ésta si se pudo ver y quedo
depositada en el hospital en la historia clinica del
paciente.

El segundo punto de reflexion estd relacionado
con el traumatismo y nos lleva a la vigencia de los
datos clinicos frente a la exploracion complementa-
ria. Aunque en la radiologia simple no se observa-
ron las fracturas del carpo, la evidencia clinica y la
insistencia nos condujeron al TAC de urgencia.

En lo concerniente a la melorreostosis, presen-
tamos este caso debido a lo infrecuente que es la
enfermedad en si y las dudas que nos podemos
plantear a la hora de realizar un correcto diagnoés-
tico diferencial con otras patologias. Generalmente
cuando afecta a un hueso largo el diagndstico lo
podemos obtener practicamente a partir de la
radiografia simple® con la imagen caracteristica de
“cera derretida fluyendo a lo largo de una vela”.
Sin embargo, en muchas ocasiones necesitaremos
una biopsia 6sea o una gammagrafia 6sea para
descartar patologias que afecten al metabolismo
Oseo. Este diagndstico inicial no era del todo
incierto dado que en la enfermedad de Paget, en
respuesta a la resorcion Osea, existe un aumento
de la formacién 6sea, dando lugar a un aumento
del grosor de algunas trabéculas y una hipertrofia
irregular del hueso trabecular’. En consecuencia la
médula 6sea se infiltra con exceso de tejido
conectivo fibroso y de vasos sanguineos que con-
ducen a una hipervascularizacion. Hallazgos com-
patibles con la melorresotosis donde la hiperosto-
sis de la cortical produce un engrosamiento y
aumento 0seo trabecular y vascular. Hay que tener
en cuenta que en la melorreostosis la apariencia
microscopica no es siempre la misma, ya que ven-
dra determinada por el momento en el que se
tome la muestra, al igual que en la enfermedad
osea de Paget. Sin embargo, para realizar el diag-
nostico diferencial con ésta dltima hay que desta-
car que en la melorreostosis ademds de presentar
afectacion de osificacion intramembranosa con

Figura 1. Lesion hiperostética de melorreostosis,
signo radiolégico de “cera derretida”. Angulacion del
radio secundaria a una fractura antigua filiada a la
edad de 14 anos

aumento de actividad de los osteoblastos, existen
ciertas alteraciones constantes, como son un dia-
metro irregular de los canales haversianos y un
patron lamelar irregular en la zona trabecular®,
datos anatomopatoldgicos que nos facilitan el
diagnostico definitivo. Con respecto a la gamma-
grafia, en la enfermedad de Paget existe un incre-
mento de captacién del radiofirmaco que nos
puede dar unas imagenes similares a la melorreos-
tosis’. Esto nos hace suponer que en la melorreos-



Figura 2. Fractura evidente en el hueso ganchoso,
carpo izquierdo, tras un traumatismo

tosis existe un metabolismo 6seo aumentado que
se traduce en un incremento del trazador'*" debi-
do a la presencia de colageno inmaduro y cam-
bios en la permeabilidad vascular. Asimismo, la
gammagrafia? también nos permite el diagndstico
diferencial de la melorreostosis con otras enferme-
dades que cursan con lesiones hiperostoticas
como la osteopoiquilia y la osteopatia estriada’!
dos entidades donde no existe captacion gamma-
grafica. Por ultimo, las formas mas leves de melo-
rreostosis presentan mas dificultad para el diag-
nostico diferencial con el osteosarcoma periosteal
la miosistis osificante®.

En el caso que presentamos, un diagnostico
previo verosimil y documentado, una actitud con-
servadora por nuestra parte para evitarle al
paciente radiaciones ionizantes y la superposicion
de datos de dos enfermedades diferentes, permi-
tio que durante varios anos el paciente tuviera un
diagnostico erréneo, hasta que un traumatismo
fortuito y una nueva radiografia nos invitara a una
reevaluacion del caso.
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