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NoTtAs CLiNICAS

SiNDROME DE MULLER-WEISS: NECROSIS ESPONTANEA
DEL ESCAFOIDES TARSIANO BILATERAL
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El sindrome de Miller-Weiss es una entidad muy poco comun,
caracteristica de la edad adulta, méas frecuente en mujeres y
de predominio bilateral.

Se presenta el caso de una mujer de 45 afios con osteone-
crosis espontédnea de ambos escafoides tarsianos. El cuadro
clinico y las exploraciones complementarias (radiologia simple,
TAC y RMN) confirman el diagndstico. Se interviene quirirgi-
camente a la paciente mediante atrodesis astragalo-escafoidea
bilateral con aporte de injerto autélogo, obteniéndose un buen
resultado clinico-radiolégico a los 3 afios de seguimiento.

Se discuten las hipétesis etiolégicas, los hallazgos radiol6-
gicos y la conveniencia del tratamiento quirdrgico en esta rara
entidad.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Miiller-Weiss, osteonecrosis del
escafoides tarsiano, artrodesis astrdgalo-escafoidea.

MULLER-WEISS SYNDROME: BILATERAL SPONTANEOUS OSTEONE-
CROSIS OF THE TARSAL NAVICULAR BONE: The Muller-Weiss syn-
drome is an uncommon disease, more frequent in females,
adults and it is usually bilateral.

We report the case of a 45-year-old woman with bilateral
spontaneus osteonecrosis of the tarsal navicular bone. The
clinical examination and the imaging techniques (X-ray, CT
scan and MR) confirmed the diagnosis. We applied surgical
treatment performing a bilateral talo-navicular arthrodesis with
autologus graft, with good clinical and radiological outcome af-
ter 3 years of follow up.

We discuss the aetiological hypothesis and the radiological
findings, as well as the indication of the surgical management
of this uncommon disease.

KEY WORDS: Muller-Weiss syndrome, osteonecrosis of the tarsal
navicular bone, talo-navicular arthrodesis.

es una entidad muy poco frecuente!™. Su etiologia

sigue siendo controvertida. Para autores como Vila-
dot y Rochera® se trataria de una displasia del escafoides
secundaria a una enfermedad de Kéhler de la infancia.
Sin embargo, para otros muchos autores serfa una enti-
dad totalmente independiente de esta enfermedad, y
caracteristica de la edad adultat34.

En 1927, Muller fue el primero en describir las caracteris-
ticas clinicas y radiolégicas de la enfermedad, atribuyéndo-
la a la compresién producida por los huesos adyacentes4.
Un afio después publica un nuevo caso, donde descarta
la etiologia traumatica, proponiendo un origen congénito.
En 1929, Weiss propone la osteonecrosis como principal

I a osteonecrosis del escafoides tarsiano en adultos
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factor etiolégico. En 1939, Brailsford® presenta nueve
casos de osteonecrosis del escafoides tarsiano en adultos,
encontrando, a largo plazo, gran fragmentacién del escafoi-
des e importantes cambios degenerativos en la articulacion
mediotarsiana. Posteriores publicaciones en la literatura
germana han caracterizado estos hallazgos clinico-radiol6-
gicos como sindrome de Muller-Weiss®7.

La enfermedad de Mdller-Weiss es caracteristica de la
edad adulta, mas frecuente en mujeres y de predominio
bilateral®. El tratamiento conservador consistente en ortesis,
AINE vy fisioterapia se ha mostrado poco efectivo, siendo la
cirugia el tratamiento de eleccién en los casos sintomaticos.

Presentamos el caso de una mujer de 45 afios con cuadro
clinico y manifestaciones radiolégicas compatibles con una
osteonecrosis espontanea de ambos escafoides tarsianos.

CASO CLINICO

Mujer de 45 afios de edad que acude a nuestra consulta
por presentar dolor y deformidad a nivel del tarso, en
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Figura 1, a y b. Radiografia lateral de ambos pies en carga. Se aprecia un aumento de densidad radioldgica y estrechamiento de ambos
escafoides, asi como camhbios degenerativos en las articulaciones astragalo-escafoideas.
Figure 1, a and b. Lateral X-ray of both feet under load. Note increased radiologic density and narrowing of both 0. naviculares, as well

as degenerative changes in the talo-navicular joints.

ambos pies, de 3 afios de evoluciéon con empeoramiento
en los ultimos 6 meses. El dolor aumenta con la activi-
dad fisica de la paciente y no cede con la medicacion
antiinflamatoria. No existen antecedentes patolégicos ni
traumaticos de interés. A la exploracion fisica se aprecia
una protrusion dorso-medial a nivel de ambos escafoides
tarsianos, con un dolor selectivo a la presion. La movilidad
de la tibioastragalina es completa y existe una limitacion
dolorosa de la mediotarsiana. El estudio de la huella plan-
tar en el podoscopio pone de manifiesto la existencia de
unos pies planos severos con valgo de retropié.

Figura 2. TAC de ambos escafoides tarsianos, donde se ponen de
manifiesto necrosis, quistes intradseos y fragmentacion de los
mismos.

Figure 2. CT scan of hoth tarsal navicular bones, evidencing
necrosis, intraosseous cysts and fragmentation of the bones.

La radiologia simple muestra una deformidad severa de
ambos escafoides tarsianos, con aumento de la densidad
radiolégica, fragmentacion dorsal y estrechamiento late-
ral, con cambios degenerativos a nivel de la articulacion
astragalo-escafoidea (Figura 1). La TAC presenta necrosis
de ambos escafoides tarsianos con quistes intradseos y
fragmentacion 6sea a nivel lateral. También se observan
cambios degenerativos a nivel de la articulacion astra-
galo-escafoidea con preservacion de la escafocuneana
(Figura 2). La RMN revela necrosis avascular de ambos
escafoides tarsianos con cambios degenerativos muy
marcados en la articulacién astragalo-escafoidea.

Ante la pobre respuesta obtenida con el tratamiento
conservador, se decide intervenir a la paciente, primero
del pie derecho y un afio después del izquierdo. La inter-
vencion consistié en la reseccion del hueso necrético,
aporte de injerto autdlogo procedente de cresta iliaca y
artrodesis astragalo-escafoidea, fijlada mediante tornillos
canulados (Figura 3).

En el postoperatorio fue inmovilizada con botin de yeso
durante 8 semanas, impidiéndosele la carga hasta la
sexta semana. Tras la retirada del yeso se indicaron orte-
sis con soporte de arco interno hasta cumplir los 8 meses
desde la fecha de la cirugfa. Tras 3 afios de seguimiento,
la paciente se encuentra asintomatica y sin ningun tipo de
limitacion en su vida diaria.

DISCUSION

La enfermedad de Muller-Weiss es una rara entidad que
necesita un elevado indice de sospecha clinica y radiol6-
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Sindrome de Miiller-Weiss: necrosis espontanea del escafoides tarsiano bilateral

Figura 3, a y b. Radiografia lateral de ambos pies en carga, mostrando la artrodesis astragalo-escafoidea fijada con tornillos canulados.
Figure 3, a and b. Lateral X-ray (postoperative) of both feet under load, showing the talo-navicular arthrodeses immobilised with can-

nulated screws.

gica para poder ser diagnosticada precozmente; de esta
manera, la aplicacion precoz del tratamiento, antes de
que ocurra el colapso y acortamiento de la columna inter-
na, proporcionara las mejores condiciones mecanicas
para la recuperaciont®.

La etiopatogenia de la enfermedad de Muller-Weiss,
asf como la de la enfermedad de Kohler, es poco cono-
cida y estudiada. Sin embargo, son totalmente diferen-
tes en sus aspectos radiolégicos, manifestaciones clini-
cas y edad del paciente!®. La enfermedad de Kohler
es raramente sintomatica y usualmente autolimitada,
mientras que la de Muller-Weis se asocia a dolor que
va en aumento y discapacidad prolongada®. Haller et
al.® compararon los hallazgos clinicos y radiolégicos de
un grupo de casos primarios con otro grupo secundario
(artritis reumatoide, insuficiencia renal, traumatismos,
etc.), no encontrando diferencias diagnoésticas entre
ambos grupos. Como ocurre en el caso que expone-
mos, el sexo femenino y la presentacion bilateral van
favorecen una osteonecrosis primaria o espontéanea
(enfermedad de Mdller-Weiss) y entorpecen una osteo-
necrosis secundaria (postraumatica, etc.), en cuyo
caso la afectacion seria unilateral®.

Aunque desconocemos el proceso etioldgico, se han
propuesto diversas hipétesis en la literatura, incluyendo
un retraso en la osificacién asociado a un aumento del
peso corporal. Un repetitivo estrés del arco longitudinal
medial, en un retropié en valgo, puede ser responsable de
esta entidad en pacientes con pies planos®®. Sarrafian®
y La Fontaine'® descubrieron, de forma independiente, la
asociacion de hiperlaxitud del primer radio con osteone-

crosis-fractura del escafoides. Estudios microangiograficos
del escafoides™™ demostraron la relativa avascularidad de
su tercio central, volviéndose vulnerable a las lesiones de
distribucion radial.

El cuadro clinico tipico incluye: dolor que aumenta con
la actividad, dolor a la presion, tumoracion dorso-medial,
y ausencia de edema importante y de eritema.

Los hallazgos radiolégicos del caso que presentamos
coinciden con los encontrados en la literatura: protrusion
dorso-medial, fragmentacién lateral, aumento de densi-
dad 6sea y, en casos avanzados, cambios degenerativos
a nivel de la mediotarsiana’:3412_ Dichos hallazgos, aso-
ciados al cuadro clinico, son suficientes para el diagnés-
tico de la enfermedad. La TAC, ademés de confirmar el
diagnoéstico, mostrara lineas de fractura, fragmentacion,
quistes intradseos, y permitird evaluar con mas detalle el
estado de las articulaciones vecinas, lo cual nos ayudara
en la decision terapéutica®. La RMN mostrara una dismi-
nucién de la intensidad de la sefial del escafoides tarsiano
en T1, sugestivo de osteonecrosis®. Dicho hallazgo sera
de ayuda en los casos iniciales, no siendo necesario en
los casos evolucionados.

Como otros muchos autores, consideramos que el trata-
miento conservador (ortesis plantares, AINE, fisioterapia)
es insuficiente, por poco efectivo, en esta entidad:13). El
tratamiento quirdrgico, consistente en la reseccion del
hueso necrotico seguido de artrodesis astragalo-escafoi-
dea, o astragalo-escafo-cuneana (en caso de afectacion
de esta ultima) utilizando injerto autélogo, proporciona
excelentes resultados, tal como ocurrié en nuestra expe-
riencia®13,
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