La radiografia y el Sindrome de Léri-Weill: Uso en
el diagnostico.
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INTRODUCCION

La discondrosteosis de Léri-Weill (DLW) es una displasia esquelética marcada por una estatura desproporcionadamente baja vy la
caracteristica deformacion bilateral de muneca de Madelung.

La estatura baja esta presente desde el nacimiento, con un acortamiento mesomélico de las extremidades (acortamiento del segmento
medio de piernas y brazos). La inteligencia es normal. La expresion de la DLW es variable, pero las manifestaciones clinicas son generalmente
mas graves en las mujeres.

La mayoria de los casos son debidos a cambios en el gen SHOX (la causa mas comun es la delecion), situado en el brazo corto del cromosoma
Xy en el brazo corto del cromosomaY.

OBJETIVO: Presentamos el caso de una paciente con sospecha de DLW

METODOS: Mujer de 28 afios, que acude a Urgencias tras recibir traumatismo sobre la mufieca izquierda al caer de la bicicleta.
Antecedentes personales de baja estatura. Refiere sufrir sindrome con afectacion 0sea diagnosticada a la adolescencia, aunque no recuerda
su nombre. Al pertenecer a otra area sanitaria, no disponemos de su historial.

Actualmente presenta dolor en muneca izquierda. Deformidad con ensanchamiento de la muneca y desviacion dorsal del cubito distal.
Discreta impotencia funcional. No crepitacion. No presenta déficit neurovascular distal. La exploracion contralateral es similar.

Radiologia: No signos agudos de fractura. Destacan una serie de caracteristicas: deformacion de la fila proximal del carpo; ensanchamiento de
la articulacion radiocubital distal; radio corto y encorvado; desviacion cubital de la superficie articular del radio; deformacion triangular de la
epifisis radial; radiolucencia del borde cubital distal del radio; subluxacion dorsal del cubito.

RESULTADOS-DISCUSION:
Estos hallazgos radiologicos de la muneca son propios de la enfermedad de Madelung. Ello, unido a su baja estatura, nos hace sospechar en

DLW.

CONCLUSION:

La DLW se trata de una patologia muy poco frecuente, cuyo diagnostico se basa en la clinica y los hallazgos radiograficos de munecas y
antebrazos. Puede confirmarse por analisis moleculares. En [a medida que el traumatologo identifique vy caracterice estos hallazgos podra
alertar a los médicos que solicitan los estudios sobre su importancia genética.

Serie radiologica donde se observa la deformidad tipica de la muineca de Madelung
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