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Summary

Melorheostosis is a rare, nonfamilial condition that causes
hyperostosis of the cortical bone. It is usually unilateral
and involves long bones but also occurs in vertebrae, skull,
jaw and ribs. Both the periosteum and endosteum of the
diaphyseal cortical bone are usually involved and there are
different types of associated soft-tissue changes including
vascular malformations, neurofibromas, scleroderma and
subcutaneous fibrosis. The authors present a rare case of
melorheostosis in the foot which prognosis may be worsening
because it affects weight-bearing bones.

Resumo

A Melorreostose é uma doenca rara, ndo familiar, que causa
hiperostose do osso cortical. Seu acometimento ¢ geralmente
unilateral e predomina nos ossos longos podendo acometer
as vertebras, o cranio, a mandibula e as costelas. Tanto o
peridsteo como o enddsteo do 0sso cortical da zona diafiria
podem ser acometidos e diferentes tipos de alteragdes dos
tecidos moles como malformagées vasculares, neurofibromas,
esclerodermia e fibrose subcutanea, podem acompanhar o
quadro. Os autores apresentam um caso raro de meloreostose
no pe cujo prognéstico pode ser considerado pior em virtude
do acometimento de ossos de suporte de carga.

Introducéo

A melorreostose € uma condicdo rara, ndo familiar,
caracterizada pela presenca de reagdo de hiperostose do 0sso
cortical - tanto no lado externo (periostal) quanto no lado
interno (endostal) - acometendo principalmente a difise dos
ossoslongos podendo, no entanto, ser observada nas vértebras,

costelas, cranio e mandibula. Acompanham os achados
Osseos, diferentes graus de alteracdes dos tecidos moles
locais que incluem malformacdes vasculares, neurofribromas
e fibrose do tecido celular sub-cutaneo.

A patologia foi descrita por Léri e Lievre em 1928 e desde
entdo aproximadamente 400 casos foram colecionados na
literatura mundial. G487

Estima-se que a prevaléncia da melorreostose na populacédo
geral seja por volta de 1:1.500.000 podendo se manifestar
desde a infancia até a senilidade. (**'® 0 pico de manifestacio
dos sintomas ocorre entre a 2: e 3% décadas, ndo havendo
diferenga de incidéncia entre os sexos masculino e feminino, (19

A etiologia da melorreostose é desconhecida. Embora haja
duas teorias que tentem explicar as alteragdes e sua génese,
ainda permanecemos no terreno das especulagdes no que se
refere a este assunto. @10

Apresentacdo do Caso Clinico

Uma senhora de 36 anos se apresentou para consulta médica
em funcdo de uma pequena massa de consisténcia dssea
surgida na face lateral de seu pé direito e que, apesar de
indolor, prejudicava um pouco o movimento (inversio e
everséo) e o uso de calcados finos. Ndo havia dor ou outros
sintomas acompanhando a queixa principal. (FIG. 1)

Clinicamente, era bastante visivel o abaulamento na regido
lateral do pé (regido do cubdide) onde era palpada massa
de aproximadamente 1cm de didmetro, fixa, de consisténcia
Ossea cujo dolorimento era devido & compressio dos tecidos
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moles que a recobriam. A eversdo do pé era limitada a 5 graus,
mas a inverséo do pé era completamente livre.

As radiografias simples dos pés demonstraram a presenca de
lesGes densas e hiperostéticas comprometendo o calcéneo, o
cubdide e o quarto metatarsico a direita. No terco inferior da
diafise fibular, bem como em sua metafise proximal, foram
detectadas lesdes hiperstoticas endostais. (FIG. 2)

Acintilografia do esqueleto com Tc99m mostrou hipercaptacdo
inespecifica do composto radioativo nos ossos do tarso a
direita. (FIG. 3)

A tomografia axial computadorizada mostrou nitidamente
0 envolvimento predominantemente endostal das lesoes
hiperostéticas, com preservacdo das superficies articulares e
do relacionamento entre as estruturas anatdmicas. A massa



na superficie periostal do cubdide pode ser comprovada
através dos cortes coronais. O médico radiologista descreveu
as lesdes como em “cera de vela derretida”, caracteristicas da
melorreostose. (FIG. 4)

Como a queixa da paciente era menor e nao havia qualquer
indicacdo imperativa de cirurgia, ndo foi realizada biopsia ou
qualquer outra modalidade diagnostica invasiva.

A paciente foi orientada a observar a evolucdo das queixas
e as dimensbes da massa palpavel além de manter-se em
acompanhamento médico anual.

Referéncias Bilbiograficas
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Clinica

As les6es 6sseas e de tecidos moles sdo lentamente progressi-
vas €, embora no inicio sejam indolores e imperceptiveis, com o
tempo determinam o aparecimento da dor e de alteragdes fun-
cionais devido & sobrecarga de trabalho imposta 4 regido. @12

Com o tempo, as alteracées dos tecidos se agravam assim
como a dor que passa a ser constante em funcdo do envolvi-
mento periostal e endostal do osso.

Nos adultos, a clinica se caracteriza pela dor, rigidez articular e
deformidades progressivas. Nas criancas, predominam a disme-
tria dos membros, as deformidades angulares e as contraturas
articulares, antes mesmo do surgimento dos sinais radiograficos.

Radiologia

Radiograficamente a patologia se caracteriza pela presenca de
areas de esclerose 6ssea permeadas por areas de 0sso imaturo. As
estrias longitudinais que se prolongam desde a diafise até a re-
gido metafisaria dos 0ssos longos produzem a imagem em “cera
de vela" que caracteriza o padréo classico desta doenga. U'-%9

Outros padrdes radiol6gicos, no entanto, podem ser observados:
0 padrdo osteoma (lesées escleroticas circunscritas e arredon-
dadas); padrdo miosite ossificante (zonas de calcificacéo hete-
rotopica nos tecidos circundantes); padrio osteopatia estriata
(onde as estrias Osseas sdo mais sutis e finas) e o padrdo misto
que retne os demais em verdadeiro mosaico de alteragées. "
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