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Resumen

: Se presenta el reporte de un caso de fibrodisplasia osificante progresiva en una paciente de 17 afos de edad, quien fue valorada por
primera vez a 10s 6 aios. La ausencia de herramicntas de terapéuticas que permitan modificar el curso de esta rara condicion, hace gue su
recoNOCIMICNTO IEMPLINO $¢a en extremo importante, para asi evitar la realizacion de procedimientos quin’]rp,icos y biopsias innecesanas

que aumenten ¢l nimero de lesiones y limitaciones de estos nifos.

Introduccion
La fibrodisplasia osificante progresiva es una rara en-
fermedad de etiologia desconocida, que se caracteriza por
calcificaciones progresivas de las fascias, aponeurosis, li-

gamentos, tendones y tejido conectivo intersticial del mus-
culo esquelético." >

La manifestacion mis temprana, presente desde el
nacimiento, es la morfologia anormal del grueso artejo.
Las osificaciones heterotopicas por lo comin se hacen
evidentes alrededor de los 5 afios, usualmente precedidas
por un trauma en los tejidos blandos. El compromiso
funcional es progresivo y se produce por anquilosis ex-
trarticular de las articulaciones. El tratamiento far-
macolégico y quinirgico no ha logrado el control de la
enfermedad ni mejoria del estado funcional de los pa-

cientes afectados.">*+> 112

Caso clinico
Paciente de 17 afios, de sexo femenino, quien consul-
t6 por primera vez a los 6 anos, por sintomatologia insi-
diosa de 7 meses de evolucion, consistente en edema
paravertebral dorsal izquierdo, que progresé y cruzo la
linea media con restriccién de la movilidad de la columna
toricica inicialmente, y luego de la cintura escapular.

Como hallazgos positivos al examen fisico presenta-
ba limitacion para la abduccion de los hombtos, que era
de sélo 30°. En la columna era evidente el aumento de la
lordosis lumbar con limitacion para los movimientos de
flexo-extension. Habia restriccion para la movilidad de la
articulacion temporomandibular, y en los pies, hallux valgus
corto bilateral. Las radiografias iniciales mostraron calci-
ficaciones aisladas de aproximadamente 2 x 2 cm, locali-
zadas en la region dorsal paravertebral derecha.

Sicte afios después, la paciente consulté de nuevo, ala
edad de 13 afios, por la aparicion de una curva
cifoescolidtica toracica rigida de 30° y una curva lumbar
izquierda de 70° (figura 1). Se palpaban masas de consis-
tencia pétrea sobre los arcos costales posteriores en for-
ma bilateral, que se extendian desde el omoplato hasta el
iliaco. En los hombros la abduccion era de 15°, 1a flexion
de 35° y la extension de 20°. En los pies habia un grueso
artejo corto bilateral (figura 2).

=
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Figura 1. Vista posterior de la paciente: Escoliosis rigi-

da izquierda. Limitaciéon para abduccién de los hom-
bros.
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Figura 2. Aspecto clinico de los pies de la paciente
con un hallux valgo corto bilateral. Los defectos del
hallux son un signo temprano y patognomaénico en to-
dos los casos de fibrodisplasia osificante progresiva.

Figura 3. Calcificaciones que unen la cintura escapular,
la columna lumbar y el iliaco izquierdo. Presencia de

cifoescoliosis toracica y lumbar.

[as radiografias mostraban una calcificacion en puen-
te desde el omoplato derecho hasta el alerdn iliaco del

mismo lado (figura 3) que producia una pelvis oblicua

con una subluxacion de la cadera derecha (figura 4). En

Figura 4. Oblicuidad pélvica con descubrimiento de |a
cadera derecha, debida a la escoliosis lumbar.

Figura 5. Radiografia de los pies de la paciente.
Presencia de una falange proximal en forma de

delta.

. , . s
las radiografias de los pics se observo una falange proxiny
en forma de delta en los dos gruesos artejos (figurd 5)-

i . . s . > ﬂr
La nifia se traté con fisioterapia encaminada a mejor

los atcos de movilidad, sin obtener mejoria.
L b S e

28 Revista Colombiana de Ortopedia y Traumatologia

el

Powered by CamScanner



https://v3.camscanner.com/user/download

Fibrodisplasia oslficante progresiva

Discusién
La fibrodisplasia osificante progresiva fue deserita por
primera vez por Guy Patin en 1962, y se caracteriza por
calcificaciones progresivas de las fascias, aponeurosis, li-
gamentos y tendones y el tejido intersticial del musculo
171* Se desconoce su etiologia, aunque se han
encontrado alteraciones en la expresividad de la proteina

6sea morfogénica, que probablemente participen en su
1349121722

esque]ético.

génesis.

Esta rara enfermedad tiene una prevalencia de 0,6 x
17000.000,' y es mas frecuente en el sexo masculino (4:1).
Aunque la mayoria de los casos son de aparicion espora-
dica," > * es posible observar un patrén hereditario
autosémico dominante

La anatomia patoldgica muestra edema intersticial con
hiperplasia y metaplasia del tejido conectivo, atrofia, de-
generacion, calcificacion y osificacién del musculo es-
triado semejandose al sarcoma osteogénico. El
diafragma, los misculos extraoculares, el musculo car-
diaco y el musculo liso no se comprometen en esta en-
fermedad." > >

De manera clasica, la manifestacién inicial consiste
en edema y eritema sobre la masa muscular en donde se
presente un trauma menot, simulando un proceso infla-
matorio. En un lapso de tiempo de tres a seis meses, la
masa se endurece y osifica. Esto ocurre de forma usual
antes de los diez afios de edad, aunque hay publicacio-
nes de osificaciones presentes desde el nacimiento. "% '*
14 Las curvas escolidticas son frecuentes en estos nifios.
Tipicamente son amplias y rigidas en forma de C, y se
asocian a oblicuidad pélvica. Es frecuente encontrar dis-
minucién de la movilidad de la columna cervical, dorsal

y lumbar." %162

La movilidad del hombro también se ve afectada. En
20% de los casos se compromete la articulacion
temporomandibular, e incluso puede conducir a desnu-
tricién por baja ingesta. Articulaciones mayores como la
cadera, rodilla y cuello de pie, rara vez se comprometen.
La afeccién distal de los miembros es poco frecuente,
aunque algunos factores como trauma muscular, biopsias,
cirugfas ¢ inyecciones pueden precipitar la aparicion de
lesiones en cualquier localizacién."**'* La discapacidad
¢s producto de la anquilosis extrarticular de las grandes
articulaciones." ¢

Las deformidades del hallux estin presentes en todos
los pacientes. Algunos tienen acortamiento del primer ra-
dio, falange en forma de delta, y grados variables de hallux
valgus aislado o en combinacién con otras deformida-

des del grueso artejo. Kelikian en 1965, plantea que la
primera causa de hallux valgus corto congénito ¢s la
fibrodisplasia osificante progresiva'. 50% de los pacien-
tes presentan un pulgar corto."’

La enfermedad tiene perfodos de remision y exacer-
bacion. La muerte puede presentarse como consecuencia
de neumonia secundaria a una enfermedad pulmonar res-
trictiva, o por disfuncién ventricular derecha." ¢ El c:spcc-
tro clinico es amplio, siendo posible encontrar pacientes

: . ; : : 12,310,110,
con manifestaciones tardias y curso més benigno.
14.16,21

El diagnéstico de la enfermedad es esencialmente cli-
nico y radiolégico y, hasta el momento, ningun examen
de laboratorio es conclusivo para su identificacién." En
las radiografias se observan masas 6seas satélites, de den-
sidad variable, unidas o no al hueso normal, engrosamien-
to de las corticales tibiales, adelgazamiento del canal espinal,
disminucién del angulo de carga del codo y osteopenia
por desuso. *'*

La gamagrafia Osea es atl en el diagnostico temprano
y seguimiento de la enfermedad. La tomograffa axial
computatizada muestra de manera precoz la osificacion
de las fascias y los musculos, e igualmente documenta el
patron tomogrifico de una enfermedad restrictiva
13,811

pulmonar.

En el diagnostico diferencial se deben considerar la
heterodisplasia 6sea progresiva, que compromete piel y
tejido conectivo profundo, la torticolis congénita, la
paniculitis supurativa nodular, la calcinosis universalis y la
dermatomiositis, ' 78

No existe hasta el momento un tratamiento
farmacoldgico que modifique el curso natural de la enfer-
medad. Se han publicado resultados con e#dronato disédico de
berilio, con malos resultados y la asociacidn de fracturas
patoldgicas por su efecto desmineralizante debido a la dis-
minucién de depésitos de CaPO4. La combinacién de este
fairmaco con esteroides por via parenteral disminuye los
sintomas de dolor y el edema, pero no controla la apari-
cién de nuevas calcificaciones. Otros estudios proponen la
radioterapia y el difosfonato, aunque con resultados simila-
res. La unica molécula que en apatiencia controla la
neoformacion dsea es la isotretinofna y en general, toda la
familia de los retinoides, "% 61013, 14, 15,19,20,21.2)

La reseccion quirdrgica de las masas estd
contraindicada, pues empeora el estado clinico del pa-
ciente por la aparicién de osificacion local de los tejidos
vecinos. Desde el punto de vista anestésico, la intubacion
oro-traqueal es dificil por la limitacion de la movilidad
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temporomandibular y la posibilidad de luxacién atlanto-
ﬂxiaj. 311,13, 22

El tratamiento esti encaminado a evitar la aparicion
de nuevas calcificaciones. Estan contraindicadas las in-
yecciones intramusculares, venopunciones y exodoncias,
y se debe valorar la nutricién del nifo, frecuentemente
comprometida por la alteracién de la articulacion
temporomandibular.

El pronéstico esti determinado por la presencia de
traumas minimos, los cuales se asocian a limitaciones fun-
cionales hasta en 54% de estos pacientes, a diferencia de
la poblacion general, en que esta complicacion se pre-
senta sélo en 4% de los casos.’

Se quiere hacer énfasis en la importancia del hallazgo
de un hillux valgus corto secundario a una falange
proximal en forma de delta, como signo diagnostico
temprano de esta rara enfermedad, para asi evitar pro-
cedimientos quinirgicos y biopsias innecesarias que au-
menten el nimero de lesiones y limitaciones de estos ni-
fios.'** Esta caracteristica clinica esta presente en todos
los pacientes, es evidente desde el nacimiento y antes de
que se presenten las osificaciones.
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