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Resumen

El término “distrofia 6sea esclerosante
mixta” describe la combinacién de las ca-
racteristicas radiolégicas correspondientes a
melorreostosis, osteopoiquilosis y osteopatia
estriada, como entidades individuales, que
ocurren en un mismo paciente. El objetivo de
esta comunicacion es presentar el caso clini-
co de una paciente con diagnoéstico de distro-
fia 6sea esclerosante mixta y, a partir de este
caso, realizar una revision sobre el tema.
Palabras clave: distrofia désea esclerosante
mixta, melorreostosis, osteopoiquilosis, os-
teopatia estriada.

Introduccion

El término “distrofia dsea esclerosante
mixta” fue acunado en 1964 por G. F. Walker
para describir la combinacion de las caracte-
risticas radiolégicas correspondientes a me-
lorreostosis, osteopoiquilosis y osteopatia
estriada, como entidades individuales, que
ocurren en un mismo paciente.! El objetivo de
esta comunicacion es presentar el caso clini-
co de una paciente con diagnéstico de dis-
trofia 6sea esclerosante mixta que fue tratada
y seguida por cuatro afios como enfermedad
de Paget.

Caso clinico
Se trata de una paciente de 44 afios, sexo
femenino, procedente de la ciudad de Posa-
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Abstract
MIXED-SCLEROSING-BONE-DYSTROPHY
The term “mixed-sclerosing-bone-dystrophy
describes the combination of the radiological
characteristics corresponding to melorheostosis,
osteopoikilosis and osteopathia striata, as indivi-
dual conditions, ocurring in the same patient. The
aim of this communication is to present the clini-
cal case of a patient diagnosed with mixed-scle-
rosing-bone-dystrophy and, based on this case,
to undertake a review of this condition.
Key words: mixed-sclerosing-bone-dystro-
phy, melorheostosis, osteopoikilosis, osteo-
pathia striata.
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das (Misiones) que consulté por dolores ge-
neralizados. La paciente refiri6 que a la edad
de 40 anos se le diagnosticd enfermedad de
Paget y, como tratamiento, recibié ciclos de
pamidronato (APD) intravenoso 90 mg cada
tres meses en forma continua por persistencia
de dolor, a pesar de presentar casi todos los
valores de fosfatasa alcalina total (FAL) dentro
del rango de referencia (VR 98-279 Ul/l) con
valores promedio de FAL de 255 Ul/I y rango
228-294 Ul/I.

No refiridé antecedentes patoldgicos rele-
vantes asi como tampoco que recibiera me-
dicacién al momento de la consulta. Tuvo su
menarca a la edad de 13 afos, G7 P6 C1y su
menopausia a los 40 afos. Ningun familiar de
primero y segundo grado (madre y 6 herma-
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nos) presentaban antecedentes de enferme-
dad osea.

Se realizaron las siguientes determina-
ciones bioquimicas: calcemia: 9,7 mg/dl (VR:
8,4-10,2); fosfatemia: 2,8 mg/dl (VR: 2,7-4,5),
FAL: 233 Ul/Il; 25-hidroxivitamina D: 43 ng/ml
(VR:>30); hormona paratiroidea: 53 pg/ml (VR:
6-65); crosslaps séricos: 1377 ng/l (V.R.: 80-
590) y calciuria: 201,4 mg/24 horas (VR hasta
250).

Se realizé revision de las imagenes radio-
I6gicas (Figuras 1 y 2) con un especialista in-
ternacional en displasias 6seas esclerosantes,
cuya opinion fue que las imagenes evidencia-
ban un patrén radiolégico caracteristico de
melorreostosis y osteopatia estriada en fémur
y tibia, respectivamente, por lo cual se le diag-
nostico distrofia ésea esclerosante mixta.

Debido a las caracteristicas del dolor y
frente a la presencia de un factor reumatoideo
positivo, la paciente fue derivada al Servicio
de Reumatologia para evaluaciéon y segui-
miento.

Figura 1. Radiografia oblicua de fémur izquierdo.
Se observa hiperostosis, presentando la cara
interna del fémur izquierdo un aspecto ondulado y
esclerético compatible con melorreostosis
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Figura 2. Radiografia anteroposterior de
ambasrodillas. Se observan areas radiodensas
lineales principalmente en metéfisis de fémur
y tibia compatible con osteopatia estriada.

Discusién

La distrofia 0sea esclerosante mixta es
una entidad radioldgica infrecuente de obser-
var en la practica clinica. Fue descripta por
primera vez por G. F. Walker en 1964; luego,
Whyte y col. diferenciaron cuatro tipos: tipo I:
melorreostosis, osteopoiquilosis y osteopatia
estriada y esclerosis focal; tipo II: osteopatia
estriada asociada a esclerosis craneal con
osteopoiquilosis o sin ella; tipo lll: osteopatia
estriada, hiperostosis cortical generalizada y
ensachamiento metadiafisario con esclerosis
craneal o sin ella y osteopoiquilosis de cos-
tillas y tipo IV: osteopoiquilosis con displasia
diafisaria progresiva.? En las Ultimas décadas
se ha descripto una forma de distrofia 6sea
esclerosante en la cual se observa la melo-
rreostosis asociada a osteopatia estriada,
como en el caso de la paciente aqui comu-
nicado.?

Si bien la ocurrencia de melorreostosis,
osteopoiquilosis y osteopatia estriada en un
mismo individuo sugeriria un mecanismo fi-
siopatolégico comun, la patogénesis y etio-
logia de esta son aun desconocidas. En la
literatura se ha postulado un defecto en el li-
naje de los osteoclastos,? pero este no alcan-
zaria a explicar la patogénesis de la distrofia
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Osea esclerosante mixta. La uUnica alteracion
del metabolismo mineral y 6seo observado
en la paciente fueron los niveles elevados
de crosslaps. Se especuld que estos niveles
podrian responder a una reabsorcion dsea in-
crementada en una paciente con menopausia
temprana de reciente comienzo. Sin embargo,
no se puede rechazar la idea de que los nive-
les elevados también podrian responder a la
enfermedad Osea de base.

A manera de conclusioén, el caso clinico pre-
sentado corresponde a una paciente a quien
se le diagnostico, tratd y siguid por cuatro afios
como una enfermedad de Paget. Puede pre-
sentarse, en la practica clinica, la situaciéon de
diagnosticar una displasia esclerosante 6sea y
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que, a lo largo del tiempo de seguimiento del
paciente, surjan datos clinicos que obliguen a
replantear el diagnéstico.* Ejemplo de ello es
la distrofia 6sea esclerosante mixta que puede
ser de deteccidn tardia y constitutir en si mis-
ma un desafio diagndstico.
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