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Melorreostose - apresentagao de um caso
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INI-'ORMA(;AO SOBRE O ARTIGO RESUMO
Histérico do artigo: A melorreostose é uma doenga rara (0,9/milhdo de habitantes), caraterizada por hiperostose
Recebido em 25 de abril de 2012 linear ao longo do cértex 6sseo. Pode afetar qualquer osso, mas é mais frequente nos ossos
Aceito em 3 de julho de 2012 longos. As lesdes tendem a ser segmentares e unilaterais. A etiologia permanece desconhe-
cida, apesar de vdrias teorias propostas ao longo dos ultimos anos (alteragdes vasculares,
Palavras-chave: processos inflamatdrios, defeitos embriondrios ou genéticos). Nao apresenta diferenca sig-
Melorreostose nificativa entre sexos ou hereditariedade. As manifestagoes clinicas sdo principalmente a
Osteoesclerose dor local, a deformidade e a rigidez articular. O diagndstico é obtido pela conjugacdo da cli-
Hiperostose nica com os exames imagiolédgicos (principalmente radiografia com imagem tipica em “cera
derretida”). Ndo existe tratamento definitivo ou especifico, é sempre paliativo. Descreve-se
um caso clinico de um doente de 24 anos, seguido em consulta externa de ortopedia desde os
8 anos, por deformidade do hemicorpo direito. O RX revelou hiperostose dos ossos dos mem-
bros do hemicorpo direito (imagem em “cera derretida”). O doente encontra-se em vigilancia
clinica e em programa de fisioterapia com resposta positiva a analgesia com ibuprofeno.
© 2013 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Publicado pela Elsevier Editora
Ltda. Todos os direitos reservados.
Melorheostosis - a case report
ABSTRACT
Keywords: Melorheostosis is a rare disease (0.9/million habitants), characterized by linear hyperostosis
Melorheostosis along the cortex bone. It can affect any bone, being more frequent in long bones. The lesions
Osteosclerosis tend to be segmental and unilateral. The etiology remains unknown although several theories
Hyperostosis proposed over the past year (vascular, inflammatory processes, embryonic defects or genetic).

Show no significant difference between sexes or heredity. Clinical manifestations are mainly
pain, deformity and joint stiffness. The diagnosis is obtained by combining the clinical findings
with imaging studies (mainly radiography with typical image in “candle wax”). There is no
definitive or specific treatment, being always palliative. We describe a case of a patient of
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twenty-four years, followed in Orthopedic consultation since age eight, with a deformity of the
right side of the body. X-rays showed hyperostosis of the bones of the limbs in the right side of
the body (image in “candle wax”). The patient is in physical therapy program and has a positive
response to analgesia with ibuprofen.

© 2013 Sociedade Brasileira de Ortopedia e Traumatologia. Published by Elsevier Editora

Ltda. All rights reserved.

Introducao

A melorreostose carateriza-se por hiperostose linear ao longo
do cértex ésseo. £ mais comum nos ossos longos, mas pode
afetar qualquer osso de qualquer segmento do corpo humano
e tende a ser segmentar e unilateral.!

A incidéncia é de 0,9 caso por milhdo de habitantes? e
encontram-se aproximadamente 300 casos descritos na
literatura. Afeta em igual propor¢do o sexo masculino e o
feminino e estdo descritos casos em criancas e adultos.

A etiologia permanece desconhecida, apesar de varias
teorias propostas ao longo dos ultimos anos (alteragdes
vasculares, processos inflamatérios, defeitos embrionérios ou
genéticos).

Clinicamente, a principal manifestacdo é a dor local
agravada pela mobilizacao do segmento afetado. Pode ainda
ser caracterizada por derrames articulares de repeticao,
deformidade Gssea ou rigidez articular.#

O diagnéstico, na maioria dos casos, pode ser efetuado
por radiografia simples (imagem tipica em “cera derretida
na margem de uma vela”)! e pode ser auxiliado por exames
analiticos (calcio sérico, fésforo e fosfatase alcalina normais),
anatomo-patoldgicos (achados histolégicos sao inespecificos e
mostram varias vezes uma mistura de osso maduro e imaturo
numa formagéo 6ssea densa com aumento do osso trabecular)?
ou cintigrafia (maior captacao).

N3o existe ainda tratamento especifico para a melorreostose,
é apenas sintomatico (analgésicos ou anti-inflamatérios néo
esteroides).

Relato do caso

Relata-se o caso clinico de um doente de 24 anos, sem
habitos téxicos ou medicamentosos conhecidos. Encontra-se
referenciado a consulta externa de ortopedia desde os 8 anos
por dor de inicio insidiosa nos membros superior e inferior
do hemicorpo direito (mais marcada no membro inferior). No
seguimento verificou-se o progressivo aumento da dismorfia
desses membros, que nesse momento se manifestava com
um aumento de 4 cm do membro superior em relagao ao
contralateral e um aumento de 5 cm do membro inferior em
relacdo ao contralateral.

Clinicamente apresentava-se com edema difuso dos
membros afetados, com aumento da temperatura local e
hiperpigmentacdo. Todas as articulagdes dos segmentos
afetados apresentavam-se com diminuicdo da amplitude
articular em comparacdo com os membros sauddaveis.

As radiografias dos segmentos afetados revelaram
hiperostose dos ossos dos membros do hemicorpo direito
(exceto o radio, 0 1° e 0 5° raios da mé&o e o 5° raio do pé), com
imagem tipica em “cera derretida” (Figs. 1, 2, 3,4 e 5).

Fig. 1 - Radiografia do braco.

Fig. 2 - Radiografia do antebraco.
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Fig. 3 - Radiografia da méo.

Fig. 4 - Radiografia dos membros inferiores.

Fig. 5 - Radiografia do pé.

Analiticamente nao foram encontradas altera¢des no estudo
efetuado, destacadamente célcio sérico, fosfatase alcalina,
proteina C reativa ou velocidade de sedimentacio.

O relatério do exame anatomo-patoldgico de biopsia de
fémur revelou: “Amplas areas de tecido 6sseo de aspeto cortical
com sistemas de Havers de varios calibres que se combina com
areas de 0sso esponjoso. A lesdo no conjunto sugere displasia
6ssea esclerosante”.

O doente encontra-se em programa de fisioterapia e
analgesia com Ibuprofeno 400mg, com boa resposta ao
tratamento. Mantem-se vigilancia clinica regular.

Discussao

A melorreostose é uma doenca rara, descrita pela primeira vez
em 1922 por Leri e Joanny.” Pode surgir em qualquer idade e
afeta os dois sexos na mesma proporgéo.®

A etiologia permanece desconhecida, apesar de ja terem
sido apresentadas varias teorias, como a do defeito primario
de diferenciacao mesenquimatosa (mutagao no Gene LEMD3),
distarbios vasculares ou processos inflamatérios.3 Nenhuma
dessas teorias foi completamente comprovada.

Os sintomas variam consideravelmente, desde o
assintomdtico até a dor intensa com deformidade associada.
O inicio das queixas habitualmente é insidioso, com dor,
rigidez articular, altera¢des cutineas e deformidade 6ssea.* O
nosso doente iniciou quadro algico insidioso aos 8 anos, com
deformidade continua e progressiva até a atualidade.
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No que se refere a distribuicdo das lesdes, essas podem
afetar um sé membro (monomiélica - a mais frequente)
ou afetar membro superior e inferior (hemimiélica). Pode
ser de caracter monostético ou poliostético se afeta um
ou varios ossos, respetivamente.” A distribui¢do no nosso
doente é hemimiélica e poliostética, o que é mais raro. Afeta
principalmente ossos longos, mas raramente o esqueleto
axial,! tal como verificado no doente referido.

O diagnéstico baseia-se nos achados radiograficos (imagem
tipica em “cera derretida”), que se caraterizam por zonas de
hiperostose com osso cortical aumentado de espessura e
areas de densidade linear no cértex que se podem estender
ao 0sso esponjoso.! No nosso doente foram visiveis achados
radiograficos tipicos de melorreostose. Analiticamente nao
se verificaram alteragodes, tal como acontece nesse tipo de
patologia.

Os achados histolégicos sdo inespecificos e mostram véarias
vezes uma mistura de osso maduro e imaturo numa formacao
6ssea densa com aumento do osso trabecular. Atividade
osteoclastica ndo é habitual, mas formacdo osteoblastica
marginal é comum.! Essas caracteristicas sdo comparaveis
com as do nosso caso.

O tratamento é na maioria dos casos sintomatico. O
tratamento cirurgico fica reservado para contraturas e
deformidades.! O nosso doente tem sido tratado com anti-
inflamatério ndo esteroide (Ibuprofeno 400 mg) com boa
resposta sintomatica.

E uma doenca extremamente rara, caraterizada por
hiperostose linear ao longo do cértex ésseo.

Clinicamente evolui com episédios de dor local e
deformidade. O diagndstico é obtido da conjugacao da clinica
com os exames imagioldgicos.

Nio existe tratamento especifico. A terapéutica é
eminentemente paliativa.
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