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MIOSITIS OSIFICANTE PROGRESIVA.
PRESENTACION DEL CASO

HOSPITAL INFANTIL SUR DOCENTE. SANTIAGO DE CUBA

D, Harry Secyas Herndndez *, Dr. fuan Mordn Arce** y Dr. Guillerme Vaillant Sudrez ="

Socias Herndndez, H. v otros: Miositis osificante progresiva, Presentacién del caso.

Se describe el caso de una nifia de 8 afios de edad, atendida en la consulta de Ortopedia y Traumato-
logia del Hospital Infantil Sur Docente de Santiago de Cuba, por presentar una miositis osificante pro-
gresiva, a causa de la cual fue ingresada en la citada institucion pedidtrica. Los hallazgos clinicos v
radiclogicos revelaron la evolucion fatal de la enfermedad y confirmaron lo poco frecuente que resul:
ta la afeccién, cuyo progrese no se detiene con tratamiento alguno. La revision de la literarura al res.
pecto puso de relieve la reducida cifra de afectados por este lamentable padecimiento v lo poco satis:
factorios que han sido los esfuerzos desplegados para salvar la vida de dichos pacientes.

INTRODUCCION

La miositis osificante progresiva fue descrita por Patin en 1692, después que en 1649
observd el fendmeno de una paciente gue ““se habia vuelto tan dura como la madera™. A
partir de entonces, se han informado casos como miositis intersticial, hipoplasia fascial
progresiva osificante y fibrodisplasia osificante progresiva, 1™"

La afeccidn se caracteriza por una proliferacién de los elementos del tejido fibroso
de la aponeurosis, ligamentos, tendones y envolturas musculares. Se dispone de escasas
pruebas acerca de la presencia de un verdadero proceso inflamatorio, pues aunque se con-
sidera de origen tumoral, todavia su naturaleza resulta desconocida. Actualmente esta
conceptuada como una enfermedad que tiene un patrén de herencia autosdomico con
expresividad variable, sin descartar la posibilidad de que exista un error congénito del
metabolismo. %"

Su comienzo se produce en la edad infantil v afecta mas cominmente a los varones,
Alrededor del 75 % de los nifios que la padecen, presentan malformaciones como micro-
dactilia de los pulgares, polidactilia, encorvamiento de los dedos, sindactilia en los pies,
hipertelorismo, disminucién de la hendidura palpebral, posicion anémala de las orejas y
deformidades, sordera y, en ocasiones, ausencia de dientes,*» %8

El proceso morboso tiene un caricter progresivo e invariablemente mortal, v la super-
vivencia depende, en gran medida, de la distribucion anatomica de las lesiones, 27
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PRESENTACION DEL CASO

Faciente A.P.A. Historia clinica 176061, de 8 afios de edad, sexo femenino, raza mestiza v proce-
dencia urbana, que ¢s atendida en la consulta por mostrar deformidades de los miembros, tronco ¥y
entorpecimiento para la marcha v que carece de antecedentes patolagicos personales o familiares de
interés.

La madre refirid que cuando la nifia tenfa 2 afios, presentd una alteracion en el cuello que desapa-
recio espontineamente para dar lugar a zonas duras y poco flexibles a ese nivel y los hombras, y que
estas mismas manifestaciones se extendieron lentamente al tronco hasta deformarle ¥ ponerle rigido
todo el cuerpe. Al propio tiempo, reveld dificultad para abrir la boca, masticar y deglutir, v se opera-
ron cambios progresivos en su voz.

Examen fisico

Actitud de flexion lateral derecha, fija, con el miembro superior de ese lado en posician de addue-
cibn forzada y rotacién externa, que hacia contactar ¢l codo con el abdomen. En el miembra inferior
derecho se observaba marcada flexion de cadera y rodilla, asi como pie equine.

En el hemicuerpo izquierdo, ¢l miembro superior s¢ encontraba en ligera abduceidn v rotacién
interna, y el codo rigido en semiflexidn; en tanto que el miembro inferior ipsolateral se hallaba en
abduccién y la rodilla contracturada en extension.

El tronco aparecia en flexidn lateral derecha y se apreciaban marcadas prominencias dseas en los
hombros y la regién posterior del torax. El cuello permanecia rigido, con lateralizacién derecha y rota-
cion izquierda ligeramente extendida. La cara evidenciaba escoliosis facial, prognatismo y limitacion
de la movilidad. Finalmente, se comprobd que la musculatura en general estaba indurada.

Resultados de las investigaciones

Hemograma: hemoglobina 11, 2 ¢ %, hematderitos 37 vel %, leucocitos 9 000 x mm, segmenta-
dos 29, eosinéfilos 02 vy linfocitos 69.
Eritrosedimentacion 11 mm, caleio 10,9 myg %, fasforo 5,8 mg %y fosfatasa alealina 7,8 unidades.

Estudios radiogrificos

Marcada escoliasis dorsolumbar en doble curva, luxacion de cadera derecha, desmedida formacion
de huesa heterotopico que envuelve la columna vertebral y grandes articulaciones (figuras 1-5).

Figura 1. Marcada escaliogs
darsolumbar en doble curva
Anguilosis por puentes divos
en ambas articulaciones eica-
pulehemerale:.
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Figura 2. Luxacion morbosa
de cadere derecha. Calcifica
ciones periarticulares v forma-
cign de hueso heterotdpico en
grupos  musculares  faducto
reg).

Figura 3. Manifiesta formacidn de hueso hetero-
rdp:'ca en grupos musculares de ambos mugslog,
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Figura 4. [Lvidencia radiolégica de
hucso heterotépice en ambos miem-
bros inferiores,
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DESARROLLO

La miositis osificante progresiva s
una afeccién tan poco frecuente, que hasta
1982 se habian registrado 359 casos en la
literatura. En dicha enfermedad, como
consecuencia de la formacién de hueso,
las articulaciones se anquilosan de tal ma-
nera que son incapaces de realizar movi-
miento alguno, ¥ entonces se producen
luxaciones morbosas, coma ocurric en
nuestra paciente.

El padecimiento se inicia alrededor
del miisculo dorsal ancho, serrato y supra-
espinoso, y luego se extiende a otras regio-
nes anatémicas sin seguir un patron deter-
minado; aungue de forma continua a par-
tir del sitio de origen, En estos enfermos
s¢ presentan generalmente complicaciones
respiratorias. 1,8,9
= i = Desde ¢l punto de vista histolégico,
pgora 5, Ludeneia radiolégica de hucso hetero: no existe transicion de missculo @ hueso.

El tumor se localiza en el tejido conectivo
de los miisculos v atrofia secundariamente las fibras musculares, que son remplazadas por
tejido fibroso, seguido de osificacion; esta ultima suprime todo vestigio de contractilidad
del masculo afectado.

El diagnéstico se establece, en primer lugar, mediante el examen fisico, que revela la
presenciz de 1 o varios tumores dseos en aguellos sitios donde normalmente hay miscu-
los, con disminucion o pérdida de la funcion de la zona lesionada,

El estudio radiogrifico confirma la existencia de hueso heterotopico, anquilosis, luxa-
ciones morbosas y escoliosis, que ya se habian puesto de relieve en las investigaciones
efectuadas a la paciente. No se recomienda la realizacién de biopsia, puesto que habitual-
mente produce una respuesta exagerada de osificacién en el lugar de donde se toma la
muestira de tcjidn.1 '3

Lamentablemente, ninglin tratamiento resulta satisfactorio y la afeccién progresa
hasta interesar la musculatura intercostal y otros misculos respiratorios, que provocan
insuficiencia respiratoria. A esto se afade la rigidez de la musculatura del cuello, que hace
penosa la masticacion, deglucién y fonacién,?

El carbonato de magnesio combinado con dieta decalcificante sin leche, huevo ni
quesc, al igual que la radioterapia, no han ofrecido buenos resultados, y en el caso de la
fisioterapia, la movilizacién puede provocar hematomas y aumentar la osificacion. Se ha
informado slguna regresion con el empleo de difosfonato y tratamiento quirr-
gico 1r2:4.10,12

142 Rev Cubana Pediatr
ENERO-FEBRERO, 1987



SUMMARY
Socias Herndndez, H. et al.: Progressive ossifying myositis. A case report,

The authors report the case of an 8-year-old girl seen at the Orthopedics and Traumatology service ar
the South Teaching Children Hospital in Santiage de Cuba for progressive assifying myositis, which
was the cause of her admission at this pediatric institution. Clinical and radiologic findings revealed the
fatal course of the illness and confirmed the very low frequency of this disease, whose progress is not
stopped by any treatment. The review of the literature on the subject underscored the meager oceu-
rrence of patients affected by this regrectable discase and how poorly satisfactary efforts displayed for
saving these patients’ lives have been.

RESUME
Socias Hernindez, H. et al.: Myosite ossifiante progressive. A propos d'un cas.

On déerit le cas d'une fille de 8 ans qui a été soignée i la consultation d’orthopédie et traumatologie
de I'Héspital Infantil d’enseignement universitaire de Santiago de Cuba parce qu'elle présentait une
myosite ossifiante progressive, ¢'est pourquoi elle fur admise dans cet héspital. Les trouvailles clinigues
et radiologiques ont révélé I'évolution fatale de la maladie et ont confirmé la rare fréquence de 'affec-
tion dont le progrés ne $'arréte pas avec aucun traitement. La révision de la littérature a mis en relief
le chiffre bas d'enfants affectés et les résultats peu satisfactoires qui ont résulté des efforts faits pour
sauver la vie de ces patients.
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DERMATOLOGIA

Guillermo Fernandez Hernandez-Baquero I

Melanocito I

Queratinocito
basal

Puede adquirirlo en la red de ventas de libros del Ministerio de Cultura.
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