FIBRODISPLASIA OSIFICANTE PROGRESIVA:

A proposito de un caso
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La fibrodisplasia osificante progresiva (FOP) es una enfermedad genética con mayor incidencia en
el norte de Europa y en varones, contando con 25 casos en Espafia. Acontece a edades tempranas
alternando la quiescencia con brotes caracterizados por la formacidn de osificaciones heterotépicas
(OH) que pueden llegar a limitar severamente la movilidad y la vida de los pacientes.

Presentacion del caso
Lactante mujer de 5 meses que acude a Urgencias por
gonalgia izquierda de 24 horas de evolucién asociando
bloqueo articular y tumoracion en partes blandas del
muslo ipsilateral. La madre referia vacunacién en ese
mismo muslo un mes antes. A la exploracién destacé un
aumento del perimetro del muslo y la palpaciéon de una
masa dolorosa dura, no movil, en cara anterior, de unos
5x5 c¢cm, y en ausencia de signos clinicos o analiticos
infecciosos. En la radiografia se observé una OH que por OH adyRERECTico!
anterior de féemur
RM se confirmé independiente al fémur y localizada en
vasto interno y medio. La paciente asociaba hallux valgus
bilateral y clinodactilia, lo que hizo sospechar una FOP, que
se confirmé por diagndstico genético.

Hemos seguido a la paciente cada 3-4 meses hasta dia de
hoy. A los 3 afios presentd una fractura de la OH manejada
conservadoramente. A lo largo del seguimiento hemos
observando una reduccién progresiva de la flexion de
rodilla izquierda hasta alcanzar una extension fija
alrededor de los 4 afos, condicionando una marcha con
circunduccidn de cadera.

Nuestro caso es de interés por la baja prevalencia en
nuestro pais y al tratarse de una paciente de sexo
femenino, con primera afectacion en la rodilla, un episodio
descrito de fractura de la osificacién heterotépica y mas de
5 afios de seguimiento. memde/m
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Conclusiones

= La FOP cursa con exacerbaciones que pueden producir OH. Suele debutar en el cuello o el
esqueleto axial. La evolucidn natural es hacia la rigidez articular y una discapacidad creciente.

= Es primordial la prevenciéon de nuevos brotes, de Ulceras por presion y la asistencia con las
necesidades basicas de los individuos afectados.

= A menudo existen fallecimientos a edades precoces (sobre los 40 afios), normalmente por
complicaciones respiratorias.

= Pese a los esfuerzos dirigidos a encontrar un tratamiento mediante ensayos clinicos
aleatorizados, todavia no existe un tratamiento aprobado en Europa para su manejo.

= Debe evitarse a toda costa cualquier intervencion quirurgica, puesto que podria empeorar el
curso de la enfermedad.

= Ante una masa de partes blandas postraumatica en un lactante con hallux valgus debemos
sospechar una posible FOP y, al menos, poner en duda cualquier procedimiento invasivo.
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