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RESUMEN

La fibrodisplasia osificante progresiva (FOP) es una
enfermedad del tejido conectivo de etiologia desconocida,
de herencia autosémica dominante que se caracteriza por
calcificaciones progresivas de las fascias, aponeurosis,
ligamentos, tendones y tejido conectivo intersticial del
musculo esquelético. Su prevalencia es de 1:2.000.000.
Presenta desde el nacimiento morfologia anormal del
primer metatarsiano. Las osificaciones heterotopicas por
lo comun se hacen evidentes recién alrededor de los 5
aflos, posteriores a un trauma en los tejidos blandos. El
compromiso funcional es progresivo y altamente
incapacitante.

Presentamos el caso de un nifio de 6 afios quien desde el
aflo de edad inici6 las lesiones en las zonas de
traumatismos, al comienzo acompafiadas de dolor y
signos inflamatorios que luego se petrificaban. Presentaba
hallux valgus corto bilateral y se pudo corroborar la
presencia de la misma malformacién en un tio materno.

Palabras claves: Fibrodisplasia osificante. Hallux valgus.
Osificacion heterotdpica, Pediatria.

INTRODUCCION

La fibrodisplasia osificante progresiva (FOP) es una
rara enfermedad de etiologia desconocida, un
trastorno autosémico dominante del tejido
conectivo, que se caracteriza por calcificaciones
progresivas de las fascias, aponeurosis, ligamentos,
tendones y tejido conectivo intersticial del musculo
esquelético””. Su prevalencia es de 1:2.000.000“”.

ABSTRACT

Progressive ossifying fibrodysplasia (POF) is a connective
tissue disease of unknown etiology, of autosomal
dominant inheritance characterized by progressive
calcifications of fasciae, aponeurosis, ligaments, tendons,
and interstitial connective tissue of skeletal muscle. Its
prevalence is 1: 2,000,000. Abnormal morphology of the
first metatarsal is present at birth. Heterotopic
ossifications usually become apparent only about 5 years
after a soft tissue trauma. The functional compromise is
progressive and highly disabling.

We present the case of a 6-year-old boy who, beginning at
one year of age, developed the lesiones in injured areas,
with subsequent petrification, initially accompanied by
pain and inflammatory signs. He presented bilateral short
hallux valgus and we corroborated the presence of the
same malformation in amaternal uncle.

Keywords: Ossifying fibrodysplasia, hallux Valgus,
heterotopic ossification, Pediatrics.

Una manifestacion més temprana, presente desde el
nacimiento, es la morfologia anormal del primer
metatarsiano”. Las osificaciones heterotopicas por
lo comtn se hacen evidentes alrededor de los 5 afios,
usualmente precedidas por un trauma en los tejidos
blandos. El compromiso funcional es progresivoy se
produce por anquilosis extrarticular de las
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articulaciones. Es altamente incapacitante®.

CASO CLINICO

Nifio de 6 afios, consulta por multiples tumoraciones
ubicadas en cuello, térax y region lumbar.

Antecedentes patoldgicos: las tumoraciones tienen 5
anos de evolucion, se iniciaron en cuello, al inicio,
acompanadas de dolor, con signos inflamatorios e
impotencia funcional. Después del cuadro
inflamatorio quedaban de consistencia pétrea, sin
dolor, limitando los movimientos. Con el tiempo se
extendieron a la region escapular, tordcica y lumbar
(Figura1).

Figura 1. Lordosis y tumoraciones en region
cervical, interescapular de consistencia pétrea.

Examen Fisico: Se palpan tumoraciones solidas,
pétreas, inmodviles, no dolorosas, sin signos
inflamatorios en region cervical, que se extendian
desde térax hasta region lumbar de diferentes
tamafios (la mayor mide 4x5cm) y en los pies, hallux
valgus corto bilateral. En los hombros la abduccién
erade45°(Figura2).

Figura 2. Aspecto clinico de los pies de la paciente
con un héllux valgo corto bilateral. Los defectos del
hallux son un signo temprano y patognomonico en
todos los casos de fibrodisplasia osificante
progresiva.

Radiografia: calcificaciones sobrepuestas a la
columna y las costillas y calcificaciones que unen la
region occipital con la columna cervical (Figura 3).

Figura 3. Rx lateral cervical. Calcificaciones que
unen laregion occipital conla columna cervical.
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Tomografia: Trazos extensos, confluentes de
calcificaciones de las fascias intermusculares en cara
posterior del cuello y torax, alcanzan a fusionarse
con los huesos del craneo (calcificacion tendinosa)
(Figuras 4, 5 y 6). Por las caracteristicas se plantea
Fibrodisplasia Osificante progresiva (FOP).

Figura4. TACLATERAL. Se observa imagenes hipo-
densas desde region cervical hasta region lumbar.

Figura 5. TAC POSTERIOR. Trazos extensos,
confluentes de calcificaciones de las fascias
intermusculares en cara posterior del cuello y térax,
alcanzan a fusionarse con los huesos del craneo
(calcificacion tendinosa).

Figura 6. TAC LATERAL, formaciones lineales
hiperdensas en forma perpendicular del térax.

DISCUSION

El diagnostico de FOP se hace por clinica. Esta rara
enfermedad tiene una prevalencia de 1:2.000.000 y es
mas frecuente en el sexo masculino (4:1). Los
portadores presentan un aspecto normal, excepto
por las malformaciones congénitas (primer
metatarsiano). Los defectos del hallux son un signo
temprano y patognomonico en todos los casos de
fibrodisplasia osificante progresiva como se puede
ver en el paciente en la figura 2. Durante la primera
década de vida, la manifestacion inicial consiste en
edemay eritema sobre la masa muscular en donde se
presente un trauma menor, simulando un proceso
inflamatorio. En un lapso de tiempo de tres a seis
meses, la masa se endurece y osifica®”. Con
frecuencia desencadenada por lesiones en el tejido
blando. Estos brotes transforman los musculos
esqueléticos, tendones, ligamentos, fascia, y
aponeurosis, en huesos, limitando el movimiento,
signos y sintomas evidenciados en la clinica del nifio
y que se pueden apreciar enla Figura 1.

Las radiografias simples pueden confirmar
anomalias asi como la presencia de osificacion
heterotdpica”. Laslesiones dseas pueden notarse en
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las figuras 3 y 5. La reseccion quirtrgica de las masas
estd contraindicada, pues empeora el estado clinico
del paciente por la aparicion de osificacion local de
los tejidos vecinos y el tratamiento farmacologico no
halogrado el control de la enfermedad ni mejoria del
estado funcional de los pacientes afectados®”. El
prondstico estd determinado por la presencia de
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