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Quintero Enamorado, |; M. Sabarra Veranes. Melorreostosis: informe del primer paciente
en la Iiteratura cubana, Rev Cub Ped 52: 5, 1980,

Se presenta una paciente de 4 afios de edad, del sexo femenimo, mestiza. con cuadro
clinico y radioldgico de melorreostosis. Se discute su origen, patogénesis, prondstico vy
tratamiento, ¥y se hace una revision de la literatura mundial, considerando importante su
publicacién por ser este el primer caso informado en Cuba.

INTRODUCCION

La melorreostosis es una enferme-
dad poco frecuente, en la que ciertos
huesos o parte de ellos estén radioden-
sos, provocando dolor y rigidez del
miembro afecto.’

En 1922 Léri vy Joanny publicaron el
primer caso en el mundo, en el cual el
paciente tenia afectado un brazo, v su-
girieron el descriptivo titulo de melo-
rreostosis, que ha sido undnimemente
adoptado. En 1927, Putti descubrié 2 ca-
s0s, ambos con una alteracion del miem-
bro inferior ¥ le dio el nombre de "os-
teosi eburnizzante monomélica”,

Sus caracteristicas fundamentales son
las siguientes:

1) Los cambios, en los casos tipicos,
estan confinados al hueso de un
miembro,

2) El borde del hueso comprometido
mas tarde o temprano se distorsiona.
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3] A veces hay dolor, ccasionalmente
intenso, y en ciertas oportunidades
intolerable,

4) Hay limitacién de movimiento en las
articulaclones formadas por los hue.
so0s afectados.

5) El diagnéstico se basa en las carac-
teristicas radioldgicas.®

Este trabajo tiene como objetivo se-
fialar por vez primera en nuestro pais,
esta entidad, sobre la que solamente se
habia informado un total de 131 casos
en la literatura mundial hasta el afo
1963,

Presentacidn del caso

Paciente G.G.G., de 4 afios d2 edad, de! sexo
femenino, mestiza, que fue remitida por presen-
tar flexidn del tercer y cuarto dedos de la mano
derecha.

En sus antecedentes familiares sdlo sefalaba
una abuela paterna fallecida por diabetes.

Como datos de interés al examen fisico se en-
contraron: hipertelorismo y diastasis de los inci
sivos superiores, deformidad en flexion del ter-
cer y cuartos dedos de la mano derecha, con



Figura 1. Deformidad en flexion del Zer. y
dto. dedos de la mano derecha.

Figura 2. Depdsito de calcio en el himero derecho, con la imagen de
esperma de vela cayendo por sus lados.

Figura 3. Depdsitos de caleio en metacarpianos, cayendo por sus lados
con la imagen de cera de vela derretida,



Figura 4. Camblos caraocteristicos en las fa-
langes descritas como cera derretida cayen-
do por los lados del hueso.

dolor a los movimientos activos de esos dedos
[figura 1).

Se realizaron las siguientes investigaciones:
hemograma, eritrosedimentacidn, calcio, fosfo-
ro, fosfatasa, caleio en orina, filtrade glomeru-
lar. cituria, electroforesis de proteinas, células
LE, con resultados negativos.

En la radiologia de huesos se observaron va-
rios depdsitos de calcio en el himero derecho,
metacarpiano y falanges. Este estudio fue com-
patible con el diagndstico de melorreostosis
{figuras 2, 3 y 4).

DISCUSION

Muestra paciente redne todas las ca-
racteristicas clinicas y radioldgicas se-
naladas en la literatura mundial para ser
catalogada como una enfermedad de Léri
o melorregstosis,

La edad de la presentacidn de la melo-
rreostosis varia entre 5 v 45 anos. Exis-
te un caso de Rendu y Gay, cuya edad
fue de 71 afos.!

Hasta 1963, incluyendo el informe de
Morris® habia 131 pacientes informados,
63 femeninos y 68 masculinos. Aungue
esta enfermedad se presenta igualmen-
te en ambos sexos, es mas comin en el
vardn. De éstos, 106 pacientes tenian
afectado un solo miembro. En el resto
estaban afectados dos 0 mas miembros.
En muchos casos informados existen
asociadas anormalidades de los miem-
bros alterados, tales como aumento de
longitud, cortedad o deformidad.
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Cominmente se observa atrofia mus-
cular, anormalidades de los tejidos
blandos, como: esclerodermia, esclero-
dermia en banda, linfedema, hemangio-
ma.'.‘.i.-’-

La apariencia radiolégica caracteris.
tica semeja a la cera cayendo por un
lado de la vela. Hay engrosamiento de
la cortical de uno de los lados del hueso
del miembro lesionado. Este aumento de
la densidad puede extenderse dentro de
la regién epifisaria, pero la articulacién
por ella misma no estd usualmente to-
mada.

En el carpo y tarso puede haber par-
ches irrequlares de esclerosis endostial.
Muchos huesos pueden tener la altera-
cion, pero generalmente son uno o dos.

Los hallazgos bidpsicos habituales son:
el hueso cortical que estd formado ba.
sicamente por sistemas Haversianos
irregulares y densos, engrosamiento de
las anastomosis de las trabéculas: en al-
gunas areas hay hueso adulto e inmadu-
ro. Con frecuencia se ve tejido fibroso
celular dentro de los espacios medula-
res, fibrosis del tejido subcutaneo, fibro.
sis perivascular con obliteracion de va.
s0s sanguineos y atrofia de midsculos
esqueléticos. No hay evidencia de pro-
ceso infeccioso.

Cooke® clasifico esta entidad dentro
de las displasias esqueléticas que cons-
ta de: a) displasia cartilaginosa congé-
nita, b) displasia peridstica congénita,
¢) displasias diversas.

Muestra entidad corresponde en esta
clasificacién a las displasias peridsticas
congénitas que rednen 3 enfermedades:

a) Osteogénesis imperfecta congénita
(enfermedad de Vrolick),

b) Osteogénesis imperfecta
(enfermedad de Lobstein).

¢) Melorreostosis  (enfermedad de
Léri).

tardia

En lo referente al origen y patogenia
se han considerado las siguientes teo.
rias:

1. Proceso infeccioso.
2. Influencias neurogénicas.
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3. Obliteracion vascular provocada
por sobreactividad del sistema
nervioso simpédtico con actividad
osteogénica como consecuencia.

4. Proceso degenerativo con oblite-
racién vascular coincidente llevan-
do a osteogénesis secundaria.

5. Congénito o desarrollos subperios-
tatico telangiectdsico conllevando
a osteogénesis.

6. Alteracidn en dtero de la extre-
midad.

El defecto congénito de un miembro
parece ser una hipdtesis razonable, ya

SUMMARY

que la melorreostosis ha sido vista al
nacimiento. La distribucién de la lesién,
la asociacidén con anormalidades del te-
jido blando v la frecuencia de anormali-
dades del crecimiento en la extremidad
comprometida, apoya esta teoria.

Seglin Nelson,’ es probablemente un
trastorno del desarrollo, pero también se
ha considerado como factores causales
las infecciones y las alteraciones de la
regulacién vasomotora simpética.

El prondstico es incierto y su trata-
miento empirico, es por tanto importan-
te en este caso la fisioterapia, para evi-
tar las retracciones del miembro.

Cuintero Enamorado, 1.; M. Sagarra Veranes. Melorheostosis: first case report in the
cuban literature. Rev Cub Ped 52: 5, 1980.

A d-year-old half-breed female patient with a radiological and clinical picture of melorheos-
tosis is reported. The etiology, pathogenesis, prognosis, and treatment are discussed and
a review of world literature is made. We consider publication of this case very significant
gince It is the first case ever reported in Cuba.

RESUME

OQintero Enamorado, L.; M. Sagarra Veranes. Mélorhéostose: rapport du premier cas dans
la littérature cubaine, Rev Cub Ped 52: 5, 1980,

A propos dune paticnte dgée de 4 ans, du sexe féminin, métisse, avec un tableau cli-
nique et radiclogique de mélorhéostose, les auteurs discutent son origine, la pathogenése,
e pronostic et le treitement, et font une revue de la littérature mondiale. lls considérent
importante la publication de ce cas, étant donné gue c'est le premiere rapporté & notre
pays.

PE3IME

KurTepo SHamopemo, M; M. Carappa mgepagec. MexoppeocTo3: EH
TMALE eIMIEHCKOE JHTEpATYDE.
SRR, 08 TRCESHTe B IyOHRCKOR M RS

[lpencTarMAeTCA NANEEHT YeTHPEXMSTHEIO BO3pacTa, XKEHCROTO MOJA
MyJaTKA ¢ HANdYecKod kaprsHOE B pamno et MesoppeocToza,

OGcympaerca npupona sadofleBaHEA, 6F DATOTEHes, OPOrHOZ X Jede
HEE, KpOME TOTO AeNfeTcA 0030D MeRNyHADORHO! MATepaTyDH. Ydim-—

THBAETCA 3HAYCHEE WWW Hamero cJjydas, Tax RAK OH ABJAET
CA NEepBHM cJydaeM, KOTO RHGOpMIpyeTCca Ha Kyde.
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