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Introduccion

La heterodisplasia osificante progresiva (HOP) es una enfermedad genética rara ocasionada por un aumento en la expresion
de la proteina 6sea morfogeneética 4, que condiciona la formacion progresiva de hueso extraesquelético.

Objetivos

Presentar las opciones quirurgicas para el tratamiento paliativo de esta enfermedad.

Material y metodologia

Paciente mujer de 8 anos con diagnostico de HOP al nacimiento, confirmado genéticamente con mutacion heterocigotica del
gen GNSA1.

Antecedentes familiares: hermana gemela monocorial biamniética con la misma mutacion sin manifestaciones clinicas
ortopédicas (solamente afectacion cutanea).

Aparicion progresiva desde el nacimiento de placas calcificadas en extremidades inferiores, region glutea, abdomen y
region infraescapular izquierda que condiciona grave deformidad en miembro inferior izquierdo: flexo de cadera en
abduccion y rotacion externa, flexo de rodilla de 90° vy tobillo fijo. Posteriormente, afectacion también de miembro inferior
derecho con flexo de rodilla de 90°

A los 2 anos se detecta deformidad en procurvatum de la tibia izquierda debido a calcificacion posterior de la pierna que
actua en forma de cuerda de arco, por lo que se realiza epifisodesis definitiva de féemur distal, tibia proximal y tibia distal
interna.

A los 5 anos se realiza epifisodesis definitiva de fémur distal derecho y exéresis de placa en gluteo derecho.

A los 6 anos hemiepifisodesis anterior bilateral para intentar prevenir la progresion de la contractura en flexion: placa en
ocho anterior en fémur distal derecho y hemiepifisiodesis percutanea de la tibia proximal derecha; dos placas en ocho en
cara anterior de tibia proximal.

En este ano se retiran placas en ocho en femur distal izquierdo por intolerancia al material de osteosintesis.

Resultados

Dada la evolucion clinica de la enfermedad y después de multiples intervenciones quirurgicas, actualmente la paciente
presenta anquilosis de miembro inferior izquierdo con flexo de rodilla y de cadera y rigidez de rodilla derecha en flexo de
90° con leve movilidad de cadera.

Conclusiones

La HOP es una enfermedad que origina una limitacion progresiva de la movilidad articular de dificil tratamiento en la que la
cirugia no parece mejorar las deformidades asociadas, al menos en este caso.
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