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HOSPITAL INFANTIL “PEDRO BORRAS ASTORGA™

Miositis osificante progresiva

{Reporte de dos casos)

Por los Dres.:

Esperanza Barroso Garcia,(®) Oreanoo Vawrs Pérez!**
¥ Josi Ricarpo GirLL Gonzivez(**")

La miositis osificante progresiva
(M.O.P.) ¢s una afeccion congénita, de
aparicién juvenil, cuyo cuadro clinico
¢e¢ caracteriza por la transformacion en
verdadero tejido dseo de los muisculos
cetrindos, tendones y aponeuresis, pro-
duciendo anquilosis que conducen a la
inmovilidad casi total del paciente y
que habitualmente = asocia a malfor-
maciones congénitas,

Su frecuencia es excepeional y desde
la descripeién hecha por Guy Patin cu
1692 de la mujer que se hacia “dura
como de hueso™ hasta 1964, Lutwak’
solamente ha podido recopilar 260 casos
en la literatura mundial a los cuales
¢l afiade 4 nuevos; y apunta que por
lo raro de esta entidad es posible que
algunos de los pacientes recopilados ha-

(*) Radidlogo I'.'-!Eccilliutn del Hospital In-
fantil “Pedro Borris™, Instructor de Radiolo-
gia de la Escuela de Medicina de la Univer-
sidad de la Habana, Ave. Universidad, Veda-
do, Habsana, Cuba,

(**} Radidloge. Jefe del Hospital Infantil
“Pedro Borris™, Profesor de Radiologia de lu
Feenela de Medicing de lao Universidad de la
E:Lunt, Ave, Universidad, Vedado, Hahana,
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i***} Responsable del Sector Pedidtrico del
Institute de Endecrinelogia v Enlermedades
Metabélicas Hospitales “Cmdie. M. Fajardo™
v “Pedre Borrds™. (Dior.: Prof. Dr. Oscar
Mateo de Acosta), fapata ¥ C, Vedado, Ha-
bana, Cuba.

van sido reportados mis de una vez
inadvertidamente por diferentes auto-
res. Posteriormente a esta revision, sélo
hemos encontrado 5 nuevos casos en la
literatura,®5458

En este trabajo presentamos por pri-
mers vez en la literatura médiea de
nuestro pais los 2 primeros casos por-
tadores de esta enfermedad; los cua-
les han sido estudiados por el Sector
Pedidtrico  del Institute  de Endoeri-
nologin v Enfermedades Metabélicas
(LEEEM.) de los Hospitales “Cmdre.
M. Fajardo™ v “Pedro Borras™.

Caso 1

A. B. 5. (H.C. 452-358). Maszculino,
blanco, 3-6-12 ainos de edad, ingresado
para su estudio por el Dpto. de Ortope-
dia del Hospital Infantil “Pedro Bo-
riis” y el Sector Pediatrico del LE.EM,,
por presentar tumoraciones en la regidn
cefilica y escapular derecha, limitacidn
de los movimientos a nivel de algunas
articulaciones v algunas deformidades
artopéidicas,

No existen datos de valor entre sus
antecedentes personales ¥ familiares,
Sélo reficren gque desde pequeiio pre-
senta desviacion hacia afuera del ler.
dedo de ambos pies ¥ desde hace cuatro



meses las tumoraciones que causan su
InEres i,

Al examen fisico 2o constata: Talla:
M emis, Peso: 20 K

a s edad eronoligica,

L T I'II:"H"\‘Elllllllil'lllr'

Cramneo: Tumorac.ones: de consistencia

dura., no doloresas, a nivel de las re-

giones frontal v ceeipital (Fig. 1).

Fig, | —1Casa 1i: (Muséryese tumoracion oOc

cipital,

Cuello: Aumento de volumen no do-

loroso de la resion de lo nuea, con ri-

gidez del cuello a los movimientos.

Limitacion de los movimientos en la
articulacion escapulohumeral izquierda.

Tumoracion pequena de consistencia au-

mentada, no dolorosa, fija en la re

cscapular derecha.
No o mallormaciones genitales,
Hallux-valzus bilateral.

Reste del examen negalivo,
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Investigaciones complementarias:

Hemograma: Hematoerito: 4279, He-
moglehing: 117 gms., Levncoeitos; 10,000
fmm’, Seg. B, Stal., 01, Ee.: 08, Mono:
01, Linfo: 40, Eritro: 13 mm /b Orina:
normal. Coagulac.on: 3 minutos, San

ento: 3 minutos. Calcio: 9.3

mg/ . Fosloro: 4.8 mg/ /%, Fosfatasa
alealina: 7.60 U.B.

Estudio radiologico:

(Cuelin: Se observan en la proyeceion
de los musenlos cervicales a ambos lados
v oen su parte posterior bandos caleifi-

cadas con el aspecto de estructura «
iFig. 2).

Torax: En lac partes blandas de la
lm.rw[ posterior inmediatamente por de-

Fig, 2—{Cuso 1); Randas rr%riﬁrmhn COR s

pecto de estraclura dsea en o proveccion de
los muisculos cervicales laterales,
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Fig. 3.—(Case 1): Hallux-valgus bilateral con deformidad del primer meto
tarsiano en su extremo distal v del extremo proximal de la primer folange
del primer dedo.

bajo de la eseapula hay también fon

L=

clones irregulares de pejide de aspeeto

R,

Pelvis: En las partes hlandas de la

cadera derecha e observan liminas de
densidad cileica que parcee correspon
der a hueso. Hay luxacion de cadera
derecha con deformidad de la cabeza

{femoral.

Ambaos pies: Se observa hallux-valgus
bilateral con deformidad en ambos pies
del extremo distal del primer metatar-
siano v del extremo proximal de la
primera falange del primer artejo (Fi-
gura 3).

Informe microscopico de la  biopsia

tomada de la region de o neea:

Areas de [ibrosis v colagenizacion con

li.l-'l:! l”lrrllilur'l'lil"-'l.

moderada activi

Marcado predominio de matrie con-
entos examinados,

droide en los frag

R.C P
Assi. 30, 1968

No s pueden estudiar elementos os

teoides en el I

e, POr 1o S0 i

sible la decaleificacion de éa1e.

En conelugion: los elen os hallados

son compalibles con miositi= osificante.

Caso 2

P.A.Ch. (H.C. 499-202). Mazculino,
negro, 14 meses de edad. Visto en el
Sector Pedidatrico del LE.EDM. desde los
8 meses de edad por malformacioncs

miiltiples v genitales intersexuales,

Entre sus g Il'1'|'|!|'l|[|‘- familizares il

valor: abuela

aterna con malfor

el 8
nes de columna vertebral (sin espeeifi

iliares

car lipe de malformacion), fam

maternos con polidactilia iver Gra
]I. -'v.rlh't'vr'llvl

Tlllhlflillqlll'*. }ﬂlu']lrlhi.l-l!'l 'l:I'I.II'i{'IIh' 1'| i

o |I|'I‘I'I-.'!|.'l11"'.u natales

barazo: parto demorado; peso al nacer:

9 libras, 9 ogs,, no cianozis, no oxigeno

terapia, Desde o] nacimiento le obser
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%+ caso pPrOFOSITO

B MIOSITIS OSIFICANTE PROGRESIVA

POLIDACTILIA

™

@ ENCEFALOPATIA

@ MALFORMACIONES VERTEBRALES

Grafica 1: Estudio genealigice del caso 2 donde so abserva la incidencia jamiliar de ano-
malios digitales,

van malformaciones a nivel de los dedos
de manas v pics asi como genitales de
aspecto intersexual, por lo que lo remi-
tieron a nucsiro ll‘r]-artunwrlm.

Al examen fisieo =e constata: Talla;
81 ems., Peso: 11 Kgs, que correspon-
den con su cdad cronaldgica.

Cranea; 49-1/2 ¢mes. de circunferencia
dolicacelilico con discreta asimetria de
la bdweda: fontanela anterior abierta.
Dos tumoraciones de consistencia dsea
en la region oceipital {Fig. 4).

Cara: hipertelorismo, epicanto. ojos
en posicion antimongolica, boca entre-
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abicrta con paladar ojival, formula den-
taria 8/8. Orejas de implantaciéon baja.

Cuello: no es flexible, parece soldado
al troneo como si fuera un solo hlﬂ-llu'.'.
tumoracion de consistencia dsea que ocu-
pa la region lateral izquicrda, fija y
no dolorosa a la palpacion. Tireides no
palpable,

Tronco: rigido como si estuviera sol-
dado, Tumoracion paraverichral dere-
eha de consistencia dsea, no dolorosa al
examen. Hernia umbilical v dos peque-
fias hernins epigastricas, dastasis de los
rectos abdominales.

R C P
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Fig, 4. Tumoraciones de consistencia dsen de
la regidn oceipital en el Cuaso 2.

Genitalos oxternos: de aspecto inter-
sexual (Fig. 5), escroto du]:-umd-:} on
la linea media con el aspecto de gran
des labios, contenici-
do en su interior las
gonadas que al exa-
men parceen testict-
los. Pene eon glande
recubierto de piel en
su cara dorsal con
orificio en el glande,
ademiis presenta otro
orificio en la cara
ventral del pene cer-
ea de su raig aue co-
rresponde al meato,

Fig. 5.—(Case 2): Geni-
tales externos e aspecto
intersexoal,

R.C P
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Extremidades:

Superiores: En ambas manos ¢l pul-
gar se encuentra flexionade sobre la
palma, el Il metacarpiano es corto en
relacion a los otros, el 11 dedo tiene
forma de huso; existe ademas clinodae-
tilin bilateral.

Inferiores: En rotacién externa y li-
gera abduccion. Limitacidn doloresa de
los movimientos de rotacion de ambas
coderas, principalmente la izquicrda,
Ausencia del gran artejo de ambos pies
¢ irregularidad en forma ¥ tamaio de
los artecjos restantes (Fig. 61.

Aparato respiratorio. cardiovascular,
digestivo y sistema nervioso sin altera-
cion alguna al examen [isico.

Investigneiones complemsntarias:

Hemograma: Hematoerito: 339, He-
moglohina: 9.6 gms, Leucocitos: 9,750
mm’, Seg. 30, Linfo: 70, FEritro: 21
mm hora,  Serologin: negativa. Heees
Feecales: negativo, Orina: normal. Elee-
troforesis de las Proteinas: Normal,
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LUrograma: Sistema ureleropietocalt-

cial derecho normal. Dilatacion de la
pelvis renal i?_,f_!lil:“!‘:l,‘l. con o

in piclourete-al v retardo del

I [ POII S50

ile I wr

vaciamicnte (Fig. 12,

Cistografia miccional: Apaicce una

urelra corta come se ve en la hilm_.-l i
dia.

COMENTARIOS

El earicter congénito de la M.OP.
ha llevado a investizar su origen gené-
tico, existiendo reportes no silo de la
incidencia familiar de las mallormacio-
tales’ como se vio en el caso 2,

sizo también de aparic’én de la enfe -
medad ain en gemelos homozigéricos,
1.'!'5“'“.1"!:‘ i'll“"'il]l‘rﬂ e qfq'hllr(h*n (R
mo herencia de cardcter dominante con

penetrancia irregular.

Ain ¢

los sintomas o2 variahle, &stos general-

do la edad de aparicion de

Fig, 7

Figs, 7 ¥ Be={Caso 2); Bandus de ealcificecién de aspecte Gieo en ln pros
yeccidn de los miscnlas corvicales v en la region periorticular covefemaral
izuierda.

213



— 4
e
m

ﬂﬁ
£ o
u‘*

TP

A

Fig. %=fCaso 2): Primer dedo de ambzs manos dirigide hacia In linea me-

din; separacian anormal entre el 3ro. ¥ dto. dedo, Awsencia de la segunda

falange en el 5to. dedo de ambas manos v en el 2do, de ls mane izquierda

con hipoplasia en ¢l mismo dedo de ln mano derechs, Hipoplasin del primer
metacarpiono en ambas monos,

mente han side reconocidos en los pri-

meras anos de vida, Estae manifestacio

nes iniciales se earacteriz

1 por areas
de calor v edemas a los cuales se aso-
cia dolor en ocasiones, que van ganan-
do  consistencia  paulatin

mente v al
caho de pocas semanas adquicre todas
las caracteristicas semiologieas ¢ histo-
ligicas del 1ejido dseo. Generalmente ¢l
¢itio mas frecoentemente lomado es
la musculatura paravertebral v cervical

aparcciende otrag localizaciones como
los hombros, hrazos, caderas, picrnas
v cabeza: que pueden ineluso coinei
dir en un mismo paciente como hemos
vislo en nuesiros casons,

L.a asociacion de malformaciones con
1, fun-
damentalmente las de tipo digital co-

genitas ¢s habitual en esta afecei

mo: macrodactiliaz o adactilias de los
pulgares o de los primeros dedos de
los pies, hallux valgus, ausencia de al-
punas falangez, cte. E«tas anomalias di-
gitales siempre se han reportade  con

214

caractor simetrico: lo cual h iz il

servado en los pacientes que presenta-
1S,
Ademis han side reportado: algunos

casos con mallormariones a nivel geni

tal. eardiovascular y del zistema nervio

s0." Nuestro Caso 2 presenté malforma

ciones genitales v del tractus urinario.

Los exameres biogquimicos de nues
troz pacientes, especialmente los que
se reficren a caleio, fésforo v fosfatasa
alealina, no mostraron altezacion algu-
na: al igual que los repories hallados
en la literatura.’

Los hallazgos radiologicos de la afec

cion son lipicos, sobre lodo los nieleos

de osificacion, verdaderes puentes dseos

en las regiones de tendones v muaseulos,
tales

1 radiolégica, casi 1o-

asi como lasx malformaciones «

con =u traducei
dos presentes en nuestros pacientes, La
osleaporosis, como ||1|.||:|Ji_ru radioligico
no ha gide infreonente en los cosos rie-
c. P

« A0, 1988
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Figs, 10 v 11.—FfCaso 2): Ausencin del primer dedo de ambos pies, primer
melatarsieno divide en dos segmentos, Falto de la falange distal de rodos los
dedos, Ambos caleaness aparecen dividides,

1968



Fig. 12— (Casa 2): Dilatecion de la pelvis renal izquierda con compromize de
ln unidon pieloureteral.

copilados por Lutwak.! Nosotros no la
FepOorianos.

Etiopatogénicamente esta enfermedad
estd llena de incégnitas v avin en el mo-
mento actual los trabajos experimenta-
les de Selye’ provocando ealcificaciones
electivas por fenoménos inmunolégicos
mediante la administracion de sustan-
cins anafilicticas, no son los suficiente-
mente convincentes para ¢:~:p!icar por sl
solo loz fenémenos de base que dan
origen a esta afeceion.

Han sido muchos los intentos tera-
péuticos que se han hecho en esta afee-
cidn zin resultado permanente alguno:’
lo que ensombrece su prondstico. La
muerte en estos pacientes sobreviene
por compromiso respiratorie debido a
la toma de los nnizenlos toricicos o por
inanicion a econsecuencia del compro-
miso de los misculos maseteros v lem-
porales o sobreviene también por infee-
ciones intercurrentes.
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RESUMEN
Se reportan dos casos de miositis osi-
ficante progresiva con manifestaciones
clinicas v malformaciones congénitas ti-
picas de la enfermedad. Presentando
una de ellos anomalias genitourinarias,
ademds de incidencia familiar de las

malformaciones digitales.

Se revisa la literatura y se expresan
coneeptos sobre esta afeccidn,

SUMMARY

Two caszes of myositis ossificans pro-
gressiva with clinical manifestations and
the typical congenital deformities of
the disease are reported. One of them
presented genitourinary abnormalities,
besides the familiar incidence of digi-
tal deformities,

Relevant literatnre is rs\'il:wcd and

concepts about this malady are stated.

] . P
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RESUME

On rapporte deux eas de myosite
ossifiante progressive avee des manifes-
tations eclinigques et des mallormations
congénitales typiques de la maladie.
Lun d'eux présente des anomalies gé-
nito-urinaires en sus de lincidence fa-
miliale des malformations digitales.

On revise la littérature et exprime
des idées au sujet de cette maladie.
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