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Melorreostose

Melorheostosis

Sr. Editor,

Paciente do sexo feminino, 27 anos, procurou atendimento
devido a dor no membro superior esquerdo, iniciada há seis me-
ses. Negava trauma ou febre. Ao exame físico notou-se aumento
de volume do membro, com endurecimento da pele, sem sinais
flogísticos. Exames laboratoriais sem alterações significativas.

Foram realizadas radiografias simples dos membros afeta-
dos e da bacia, que revelaram alterações características da melor-
reostose, tais como: hiperostose cortical ao longo do eixo ósseo,
semelhante a “cera de vela derretida”, unilateral, envolvendo ape-
nas um segmento corporal (dimídio esquerdo) e estendendo-se
desde o úmero até os ossos da mão (Figura 1). Havia também
alteração semelhante no osso ilíaco, à esquerda (Figura 2).

A melorreostose é uma doença esclerosante rara, de etiolo-
gia desconhecida, caracterizada pelo acometimento, particular-
mente, de ossos longos e dos tecidos moles adjacentes. Possui
uma característica radiológica peculiar, ou seja, espessamento
cortical semelhante a “cera de vela derretida”(1–3). Afeta igual-
mente ambos os sexos. Pode se manifestar em qualquer idade,
porém em 50% dos casos ocorre antes dos 20 anos(1).

Embora tenha características benignas, clinicamente pode
acarretar importante morbidade aos pacientes. Pode ser inicial-
mente assintomática, porém, a associação de esclerose óssea e fi-
brose dos tecidos provoca encurtamento dos membros, deformida-
des ósseas e rigidez articular, que gradualmente evoluiu para qua-
dro de dor intensa e incapacidade funcional do membro afetado.

A principal alteração patológica é o espessamento da cortical
óssea, com componentes maduros e imaturos, trabéculas ósseas
espessas e atividade osteoblástica aumentada(1,2,4,5), podendo se
estender para as articulações. O comprometimento das partes
moles adjacentes é comum, com formação de tecido fibroso, ós-
seo, cartilaginoso e vascular.

A distribuição é peculiar e afeta de forma característica ape-
nas um lado do corpo, podendo ser mono ou poliostótica. Nesta

Figura 1. Radiografias do braço (A), antebraço e mão esquerdos (B) demons-
trando a hiperostose da cortical, com aspecto de “cera de vela derretida” (setas).
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Figura 2. Radiografia da bacia mostra hiperostose do ilíaco (seta) e sacro, à
esquerda, aspecto semelhante ao do membro superior.
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última, segue a distribuição dos esclerótomos. Os ossos longos do
membro inferior são os mais afetados(1–5). Raramente acomete a
coluna, o crânio e a face. O diagnóstico é essencialmente clínico
e radiológico. Os exames laboratoriais são normais e os achados
de histologia não são específicos.

A esclerose de apenas um dos lados da cortical, de distribui-
ção linear e segmentar, com aspecto de “cera de vela derretida”,
“escorrendo” ao longo do eixo ósseo e se projetando sobre a medu-
lar é a apresentação radiológica clássica. Esta alteração pode se
estender distalmente até os ossos dos dedos.

Outras formas de apresentação também encontradas asse-
melham-se ao osteoma, à osteopatia estriada, à osteopoiquilose e
à miosite ossificante, com calcificações nos tecidos moles adja-
centes(1).

A tomografia computadorizada (TC) mostra com mais deta-
lhes as alterações escleróticas, bem como a redução do espaço
medular. Tais alterações apresentam baixo sinal em T1 e T2 na
ressonância magnética (RM), achado consistente com osso cor-
tical. O acometimento dos tecidos moles também pode ser visto,
mostrando graus de calcificação variáveis na TC, e na RM obser-
vam-se imagens com sinal heterogêneo devido a mineralização,
áreas com gordura e tecido fibrovascular(1,2).

Dessa forma, a melorreostose evidencia-se como um impor-
tante diagnóstico diferencial entre as doenças ósseas, principal-
mente no que diz respeito aos seus aspectos radiográficos carac-
terísticos.
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Achados pré e pós-natais de um gêmeo fusionado dicephalus

tetrabrachius-dipus apresentando uma hérnia diafragmática

Pre- and postnatal findings of dicephalus tetrabrachius-dipus

conjoined twins with a diaphragmatic hernia

Sr. Editor,

Paciente de 17 anos, primigesta, em consulta com 31 se-
manas de gravidez para avaliação de gestação gemelar monoco-
riônica e monoamniótica. Ela não possuía avaliação ultrassono-
gráfica de primeiro trimestre. A ultrassonografia (US) morfológica
mostrou fetos com união física ao nível do abdome e da pelve, e
uma hérnia diafragmática no segundo gemelar. A gestante ne-
gava história de problemas de saúde ou uso de medicamentos e
drogas ilícitas. O marido, de 25 anos, era hígido e não consanguí-
neo. Não havia história de doenças genéticas ou malformações
na família. A ressonância magnética (RM) fetal revelou um gê-
meo fusionado dicephalus tetrabrachius-dipus. O feto à direita
apresentava hérnia diafragmática esquerda contendo estômago,
intestino delgado e cólon. O fígado e a bexiga eram únicos. Fo-
ram identificados dois rins que se tocavam em seus polos inferio-
res e duas colunas vertebrais que eram fusionadas ao nível do sa-
cro (Figura 1). A ecocardiografia foi normal.

O gêmeo fusionado nasceu por parto cesáreo com 35 sema-
nas de gestação, pesando 3.765 gramas. Coloboma de pálpebra
foi visto no gemelar com hérnia diafragmática. A avaliação radio-
gráfica mostrou fusão das colunas vertebrais na altura da região
lombar, além de o gêmeo à direita apresentar alças intestinais na
cavidade torácica (Figura 2). A cirurgia da hérnia diafragmática
não foi realizada. O gêmeo fusionado faleceu com 17 dias de vida.

A gemelaridade imperfeita ocorre em aproximadamente 1
em cada 250.000 nascidos vivos(1,2). Ela é classificada de acordo
com o local de união dos gêmeos acrescido do termo pagus(3).
Gêmeos “parapagos” (com união lateral extensa) correspondem
a 28% dos casos de gêmeos fusionados(4). O subtipo dicephalus
tetrabrachius-dipus, tal como observado em nosso relato, é consi-
derado raro (4/10.000.000 nascimentos)(5).

A US mostra-se o melhor método para avaliação inicial na
gestação, capaz de identificar gêmeos imperfeitos tão cedo quanto

Figura 2. Aspecto pós-natal do gêmeo dicephalus tetrabrachius-dipus (A). Ava-
liação radiográfica mostrando fusão das colunas vertebrais ao nível de L4 e pelve
única. Observa-se a hérnia diafragmática no feto à direita (há evidência de alças
intestinais presentes no interior de sua cavidade torácica), sem identificação do
coração ou via aérea (B).

Figura 1. RM fetal ponderada em T2 mostrando o gêmeo dicephalus tetrabra-

chius-dipus. O feto à direita apresenta uma hérnia diafragmática esquerda, iden-
tificando-se as estruturas mediastinais (coração e grandes vasos) e hipoplasia
pulmonar (A). Visualiza-se também fusão hepática (B).

12 semanas(1). Porém, está sujeita a limitações, como o biótipo
materno da gestante e a presença de oligo ou adramnia. Já a RM
revela-se um bom exame complementar, uma vez que não tem
essas limitações, fornecendo imagem com maior resolução(6). Além
disso, serve de apoio a um possível planejamento cirúrgico, pois
permite a visualização e detecção de lesões não visíveis ou incon-
clusivas na US(2). No caso aqui relatado, a RM foi importante,


