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Diagnoéstico:
Melorreostosis

Hallazgos de la imagen

Radiografia simple que muestra una lesién es-
clerética bien definida, polilobulada, insuflante, que
sustituye casi todo el quinto metacarpiano izquierdo en
su vertiente dorsal, sin evidente reaccién peridstica y
con remodelacion del cuarto metacarpiano (Figura 1).

Se decide completar estudio mediante TAC (Fi-
gura 2) que muestra un adelgazamiento difuso de la
cortical de 52 metacarpiano, con lesién de densidad
calcica, polilobulada, que afecta a la totalidad de
la longitud del hueso, sin masa de partes blandas
asociada y sin aparente afectacién de la articulacion
metacarpocarpiana. Se aprecia una alteracion en el
eje del 4° metacarpiano, con desplazamiento diafi-
sario hacia la zona medial, producido por el efecto
de masa de la lesion.

Figura 1. Radiografia de mano izquierda en proyeccion
AP y oblicua.

Figura 2. TAC de mano en proyecciones coronal, sagital
y axial.

La RM (Figura 3) muestra cambios escleréticos
en quinto metacarpiano con alteracion del contorno,
hiperostosis y engrosamiento cortical, que se extien-
de hacia las partes blandas, llegando a improntar
sobre la diéfisis del cuarto metacarpiano, sin masa
de partes blandas asociada. No presenta realce tras
la administracion de contraste.

Figura 3. RM de mano con contraste en proyecciones
coronal T1, sagital T1 y axiales T2 (superior) y T1 (inferior).
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Discusion

La melorreostosis, también conocida como
enfermedad de Leri y Joanny™, es una displasia
mesenquimal infrecuente que se manifiesta como
areas Oseas esclerdticas (hiperostosis), de origen
cortical, ondulante, con aspecto caracteristico en
“cera de vela que gotea”®?, que puede acompafarse
de proliferacion endostal comprometiendo la cavidad
medular, como en este caso.

Aunque su desarrollo se produce habitualmente en
la infancia, la presentacion clinica es con frecuencia
posterior y suele permanecer oculta hasta finales
de la adolescencia o edad adulta temprana. Aproxi-
madamente en la mitad de los casos el diagndstico
se efectlia antes de los 20 afios®. Se trata de una
enfermedad benigna, de causa desconocida, que no
depende de factores hereditarios y afecta por igual
a ambos sexos.

Habitualmente es asintomatica y se suele diag-
nosticar como hallazgo incidental en radiografias
que se han efectuado por otro motivo. Cuando tiene
sintomatologia, lo mas frecuente es que presenten
contractura articular o dolor, y esto es mas frecuente en
adultos. También pueden presentar artritis intermitente,
limitacion de la movilidad y aumento del diametroy la
angulacién de las extremidades afectadas.

Puede ser monostética o poliostética® y tiende
a ser monomélica. Tiene predileccién por los hue-
sos largos de las extremidades, principalmente las
inferiores, aunque puede aparecer en casi cualquier

localizacion, si bien la afectacion del esqueleto axial
es rara.

Se han descrito asociaciones con esclerodermia
lineal, neurofibromatosis, esclerosis tuberosa, heman-
giomas y otras lesiones vasculares.

La imagen radiolégica es muy caracteristica y
semeja cera fundida deslizandose por la cara lateral
de una vela, lo cual permite un diagndstico seguro con
una radiografia simple en la mayoria de los casos.

En el diagnéstico diferencial hay que incluir entida-
des como la osteopetrosis, osteopoiquilia, osteopatia
estriada, hiperostosis cortical infantil y los osteomas®.

El tratamiento es principalmente sintomatico y
ocasionalmente se debe recurrir a la cirugia.
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