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CAPITULO 1

CONSIDERACIONES GENERALES

Antes de entrar al estudio detallado de la Mio-
Sitis osificante progresiva, objeto de este trabajo,
nos parece oportuno analizar, aunque més no sea

que someramente, la Miositis osificante propiamente

dicha o local (también llamada traumaética), para
hacer resaltar mas sus diferencias con la primera.

Durante mucho tiempo econfundidas ambas
afecciones, no tienen en realidad mas que un rasgo
comun: la produceién de formaciones éseas patolé-
gicas fuera del hueso normal.

A parte de ese caracter, nada mas distinto que
estas dos enfermedades, en lo que se refiere a su
esencia y evolucién, caracterizdndose, sobre todo, la
Progresiva, la mas interesante, por extenderse en
Ppoussées a todos los misculos de la economia, es de-
cir, por ser miiltiple y progresiva; mientras que la
otra, la Miositis osificante propiamente dicha, es lo-




cal, atacando sélo un musculo 0 parte de museculo,
broduciendo masas Gseas grandes o pequeiias, pero
sin ninguna tendencia invasora o progresiva.

Fuera de esta diferencia capital, en cuanto a
su evolucién, la m4as importante, ambas afecciones
se diferencian, ademas, por una serie de caracteres.
propios que permiten su diferenciacién.

Conviene, ante todo, al tratar de la Miositis osifi-
cante local, distinguirla de las pbroducciones Gseas
secundarias y consecutivas a fracturas, callos exu-
berantes, osteomas, desprendimientos epifisiarios,
ete., que tienen como caracteristica el que las for-
maciones éseas toman sy origen en el hueso normal,
sin constituir afecciones auténomas, sino por el con-
trario, siempre secundarias; mientras que la Miosi-
tis osificante es siempre primitiva, las formaciones.
6seas que produce no toman su origen en el hueso
normal sino en el tejido confuntivo irritado o in-
flamado por cualquier causa, constituyendo asi una
afeccién auténoma e independiente, una, inflamacién
primitiva con produccién de hueso en aquellos teji-
dos en que no existia antes.

Es en ese concepto que deben tomarse, para di-
ferenciar estag afecciones, los términos secundaria
Y prinutiva. T.a primera, aquella a que pertenecen
los osteomas, ete., que antes hemos citado, es secun-
daria porque produce formaciones éseas secunda-
rias o dependientes del hueso normal. Mientras que




la segunda, la Miositis osificante propiamente dicha,
si bien vs cierto que, por lo general, responde como
causa etiolégica a un traumatismo y por consiguien-
te es secundaria a ese traumatismo ; pero es, en cam-
bio, bien primitiva en cuanto a su esencia, porque
forma hueso alli donde no existia y completamente
independiente del huesos normal.

Son muy numerosos los casos citados de pro-
ducciones éseas secundarias: ellas son frecuentes en
aquellos casos de fracturas con encapamiento e in-

clusién de fragmentos éseos en los masculos veeinos,

descritas por Volkmann.

Salmann, menciona un caso de formacién ésea
en el espesor del misculo braquial anterior (parte
interna) a consecuencia de un desprendimiento de
la apdéfisis coronoides.

Bertiner, cita otro caso, en que la formaciéu
6sea tuvo como punto de partida un desprendimien-
to peridstico consecutivo a una contraccién muscu-
lar brusca y violenta ; fué ese fragmento de periostio
asi desprendido e incluido entre los misculos veci-
nos, el que di6é mas tarde origen a la formacién 6sea.

Schwarz observé otro enfermo, en el que se ha-
bian producido grandes fragmentos de hueso en el
espesor del semi-membranoso y semi-tendinoso. Este
enfermo habia sufrido, poco tiempo antes, una cai-
da, a consecuencia de la cual se le produjo una frac-
tura del gran trocanter; algunos de los fragmentos
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quedaron incluidos en dichos msculos v fueron
«llos los que dieron después lugar a la formacién
de esas grandes masas éseas. El examen histols-
gico de esas neoformaciones reveld que se hallaban
coustituidas por tejido esponjoso, lo mismo que el
hueso gue les di6 origen, quedando asi plenamente
«temostrado su caricter secundario.

A csta misma categoria de casos pertenecen los
osteomas descritos por Weber.

Con estos e¢jemplos queda perfectamente pro-
bado el origen secundario de estas porforaciones
dseas; su estudio, por consiguiente, no presenta ma-
yor interés puesto que no constituven una enfer-
medad o entidad mérbida independiente.

No pasa lo mismo con la Miositis osificante pri-
mitiva o local. Ella si representa una afeccién ais-
lada y perfectamente caracterizada; nos detendre-
mos, por eso, un poco mas en su analisis, para estu-
diar después, con detalle, una de sus variedades mas
interesantes por muchos conceptos: la Miositis osi-
ficante progresiva, objeto del presente trabajo.

La Miositis osificante primitiva y local, reco-
noce como causa etiolégica principal y mas frecuen-
te, el traumatismo ya sea tnico o repetido, sobre
un miembro o parte de miembro, dando origen ese
traumatismo, en sujetos predispuestos, a la forma-
cion de tejido 6seo a expensas del tejido conjuntivo
intermuscular.
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Es Heinrich Lorenz el principal sostenedor del
traumatismo como causa etiolégica #nica en la pro-
duccién patologica de hueso de esta enfermedad
Vv cita en apoyo de su teoria, entre otros casos, uno
muy ilustrativo observado por Oriou: se trataba de
un sujeto que habia sufrido un traumatismo en un
miemburo, v en el que se observd, después de un cierto
tiempo, la produccion de formaciones oseas pato-
Iégicas en el miembro traumatizado v a pesar de
haber permancecido éste en completa inmovilizacién.
Esto significaria, segtin Lorenz, que fué el trauma-
tismo la Gnica causa etioldgica, puesto que no hubo
después ninguna nueva causa de irritacién por ha-
ber estado el miembro en la mds completa inmovi-
lizacién.

Otros autores, con Gruber a la cabeza, no dan
al traumatismo la preponderancia tan exclusiva que
le da Lorenz, y no reconocen en él la causa etiols-
gica Gnica en la produceion de esta enfermedad.

Sin desconocerle su rol como agente principal,
aceptan, dichos autores, la existencia de otras cau-
sas no menos importantes, segtin ellos, como son las
afecciones graves del sistema nervioso central, la
herencia, etc.; causas éstas, que independientemen-
te de todo traumatismo, podrian dar origen a las
producciones 6seas en cuesion.

La practica y los hechos observados dan la ra-
z6n a l.orenz y actualmente todos los autores es-
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tan de acuerdo en reconocer al traumatismo su rol
como agente determinante y como causa etiolégica
de la afeccién. Es por esa razén, que la variedad de
Miositis de que nos estamos ocupando se llama tam-
bién Miositis traumatica.

Eese traumatismo ocasional, punto de partida
de la enfermedad, pbuede ser de dos clases: o Gnico hg
en ese caso violento; o repetido, aunque menos in-
tenso.

En el primer caso, se trata casi siempre de gol-
pes producidos por cuerpos de superficie plana y
aincha (andamio, culata de fusil, plancha, viga, ete.)
Més rara vez el agente vulnerante es un objeto o
punta aguda o cortante.

Son numerosos los casos citados por los auto-
res, perteriecientes a esta categoria de traumatismo,
es decir, los casos en que el agente vulnerante ha
actuado una sola vez, pero de manera violenta. Ta-
les las observaciones de Meinhold, Cahen, Oriou v
Bremig, en que la afeccion habia sido provocada por
coces, dando lugar a la producecién de masas dseas
localizadas principalmente en el cudriceps. El caso
de Munro, que reconoce como etiologia un polpe re-
cibido por el enfermo durante una partida de foot-
ball. El de Rasmiissen ocasionado por un culatazo
en el braquial anterior. El de Bremig, producido
por un golpe asestado con una barra de hierro en
el triceps.  El caso de Konetschke, en que el enfer-




mo sufrié una caida violenta sobre la regién glitea.
El caso estudiado por Demmler v Bremig, en el que
se encuentra como antecedentes en el enfermo el he-
¢ho de haber recibido, cierto tiempo antes,, un fuer-
te golpe sobre el muslo, producido por una bolsa de
papas caida desde gran altura. El de Van Arsdale,
en el que se trata de un individuo que habia recibido
un violento traumatismo durante una lucha romana.

En todos estos casos el traumatismo ha sido pro-
ducido por cuerpos a superficie plana y ancha. Su-
mamente raros son aquellos en que el agente vulne-
rante ha sido un instrumento cortante. Merecen
citarse entre esta categoria, y como hechos intere-
santes, las dos observaciones personales presentadas
por el doctor Daniel J. Cranwell a la ““Société de
Chirurgie’ de Paris, en el afio 1909 v publicadas
¢n la revista de dicha Sociedad. Se trata de la for-
nacion de osteomas musculares, consecutivos a he-
ridas de arma blanca, en ambos casos ; circunstancia
excepeional que hace particularmente interesante
esta comunicacién, por ser el doctor Cranwell de
los pocos que citan hechos de esa naturaleza.

Como se ve por lo que antecede, son numerosos
ios casos en que la causa originaria de la afeceidn
hia sido un dnico y violento traumatismo, producido
por diversas circunstancias.

Sin embargo, muchos mas frecuentes son las

observaciones en que la causa determinante Yy punto




de partida de la enfermedad ha sido, no ya un golpe
anico e intenso, como en los casos antes citados, sino
una violencia repetida y constante, aunque de una
intensidad menor. In el primer caso, la causa pro-
ductora ha sido un golpe, mientras que en el segundo
se trata mas bien de un frote continuo.

En ambas circunstancias, el traumatismo ha
dado lugar a una irritacién del tejido conjuntivo
intermuscular, irritacién que ha traido como conse-
cuencia una inflamacién de ese tejido, con formacién
. de callo; callo que ha evolucionado y ha dado lugar
a la formacién de hueso, actuando naturalmente,
en sujetos ya anteriormente predispuestos.

Como se ve, de esta manera se explica en cierto
modo la etiologia y patogenia de esta afeccién, tan
distinta a la de la Miositis osificante progresiva,
que es de méas dificil interpretacién.

Otras veces el traumatismo no actia en esa
forma, sino de una manera més indirecta. La vio-
lencia recibida da como consecuencia inmediata la
formacion de un hematoma en el punto directamente
vulnerado, y es ese hematoma el que en su ulterior
evolucién presiona y comprime los tejidos vecinos,
los irrita, originando de esta manera idéntico pro-
ceso.

El traumatismo repetido y suave, el frote, de-
ciamos, es la causa mas frecuente; efectivamente,
es esta clase de traumatismo la que ha originado la




mayor parte de los casos de Miositis osificante cir-
cunscrita o local, que se conocen.

Es esa la causa por la cual esta enfermedad es
tipica de cierta clase de personas que tienen la mis-
ma ocupacién u oficio, que por las mismas razones
de la naturaleza de su trabajo, tienen que soportar
la aceién prolongada de ciertos roces siempre sobre
la misma parte del cuerpo. Tales los ginetes (tu-
mores Oseos de los addutores), los cargadores de
fardos (en el dorso), los soldados de infanteria
(producciones éseas en el hombro derecho por la
accion constante y prolongada del fusil).

A esta ultima categoria pertenecen las forma-
ciones de hueso producidas por lo que los alema-
nes llaman ““ Hxercirknochen’’, es decir, hueso por
ejercicio.

El primero de estos casos es citado y descrito
por Khun en el aito 1830; su estudio histolégico y
anatomo-patolégico detallado fué hecho poco tiem-
po después por Miescher. Se trataba, en este caso,
de un soldado portador de un voluminoso tumor
Gseo, situado en el deitoides derecho, sitio en que
anoyaba constantemente el fusil.

Poco tiempo mas tarde, aparece otra observa-
¢ién en que se constata la presencia de producciones
anormales de hueso en el espesor del biceps; obser-
vacion que fué estudiada con detalle por Rokitansky.

Pero es recién en 1855 que Bilroth hace el es-



tudio clinico detallado de estos ““Exercirknochen’.
Dos o tres afios mas tarde, Volkman v Virchow, com-
pletan con datos anatomo-patolégicos detallados, el
estudio elinico hecho por Bilroth.

Después de estos trabajos, son numerosos los
autores que se han ocupado detenidamente de esta
afeccidn, descollando entre ellos los nombres de Jo-
sephson, Thiriar, Astegiano, Favier, Orlow, Ra-
monet, Delorme, Berthier, Sehmidt, Zimmermann,
Ferron, Lalesque, Tartiére, Graf, ete.

En todos estos casos la sintomatologia de la
afeccion es mas o menos la misma, prestandose, por
consiguiente, a una deseripeién de conjunto.

El principio de la afeccién varia, segtin que el
traumatismo que le haya ‘dado origen sea tnico v
violento, o que se trate de un frote suave pero repe-
tido con constancia.

En el primer caso el principio es brusco v se
manifiesta por sintomas subjetivos que llaman la
atencion del paciente y del médico hacia el punto
mulnerado. Ids, al comienzo e inmediatamente des-
pués del traumatismo, el cuadro completo de una
ruptura muscular con sus tres sintomas capitales:
el dolor, el hematoma y las equimosis. En este pri-
mer periodo es dificil hacer el diagnéstico.

Mas adelante, cuando el tumor 6seo esta forma-
ro, (y esto sucede poco tiempo desvuds del trauma-
tismo originario), los sintomas de nuositis osifican-



te se acentiian. Entre los subjetivos mas importan-
tes, si el principio ha sido agudo v por golpe violen-
to, descuella en primer término el dolor y en segun-
da categoria en cuanto a importancia, la impotencia
funecional.

El dolor es en estos casos sumamente agudo,
tanto que hacen a veces, imperativa la indicacién del
tratamiento quirargico inmediato. El es esponti-
neo, cuando el tumor dseo se ha desarrolllado en un
sitio por el que pasa algin nervio sensitivo de im-
portancia ; el tumor situado en esas condiciones com-
prime e irrita constantemente el nervio produciendo
se le imprimen al miembro enfermo.

Mis frecuentemente el dolor es provocado ya
sea por los movimientos activos que ejecuta.el suje-
to por st mismo, ya por los movimientos pasivos que
se le imprimen all miembro enfermo.

IEn el primer caso, el paciente mantiene su miem-
bro en la inmovilidad mas absoluta para evitar el
sufrimiento, siendo esta la principal causa de la im-
potencia funcional del miembro atacado. En el se-
gundo caso, los movimientos pasivos al provocar
fuertes dolores, dificultan el examen del enfermo.

Si, por el contrario, el principio de la enferme-
dad no ha sido brusco y agudo; si el traumatismo
originario en lugar de haber sido Winico y violento,
ha sido suave y repetido, constituyendo mds bien
un frote constante que un golpe; en ese caso, decia-
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mos, el orden de importancia de los sintomas subje-
tivos se invierte. Es la impotencia funcional el sin-
toma preponderante; el dolor si existe, es mucho
menos acusado y secundario en cuanto a importan-
cia.

Los sintomas objetivos se manifiestan claramen-
te, cuando el tumor esti ya constituido y esto suce-
de muy poco tiempo después del traumatismo ori-
ginario.

Oriou, cita un caso en que el tumor habia lle-
gado a la osificacién completa, a los ocho dias de re-
cibido el traumatismo. Delorme insiste en la rapi-
dez con que se forman los tumores 6seos y da como
promedic general un me o dos después del golpe ori-
ginario..

Constituida la neoformacién, se nos presenta a
la inspeccién como un tumor de forma y dimensiones
variables. Casi siempre tinico, puede ser sin embar-
go, doble o miiltiple, pero siempre sobre la misma
region. De localizacién fija, ocupa siempre el lugar
donde se recibié el traumatismo, sin presentar otros
tumores en las deméis regiones del cuerpo, a diferen-
cia de lo que sucede en la Progresiva. Tiene, pues,
sus lugares de eleccién : los adductores en los ginetes,
el hombro en los changadores, en una palabra, el
lugar donde ha sido irritado el tejido.

En cuanto a su forma y dimensiones ya dijimos
que eran variables. Redondeados, por lo general,




aunque irregulares, varian, segun la edad desde el
tamaiic de un huevo de pichén a una naranja y ain
mas, siendo tanto mas voluminoso cuanto mayor es
su edad.

Otras veces son alargados, asemejandose, en
esos casos, a estalactitas y pudiendo llegar hasta 25
centimetros de largo (caso de Oriou ya citado).

La palpacién de esos tumores, hacen percibir
una consistencia variable, en relacién, lo mismo que
el tamano, con su edad.

Si se examina por el tacto, uno de esos tumores
recien formados, es decir, cuando todavia no ha ter-
minado su evolucién hacia la formacién de hueso,
da la sensacién de una masa blanduzca y depresible
analoga a la de un hematoma. Ks esa la razon, por
la cual en ese periodo, son facilmente confundibles
con los tumores sangnineos o hematomas.

Varios autores, y entre ecllos principalmente,
‘Chavrot, Seydeler y Josephson, se han especializado
en el estudio de este diagnoéstico diferencial.

FEn un periodo mas avanzado de su evolucion,
nos presentan una counsistencia mixta, con puntos
duros ya osificados, al lado de otros mas blandos y
facilmente depresibles. En los tumores viejos, la
palpacién da la sensacién dura del hueso.

En cuanto a su movilidad, aquellos que se con-
tintian con el hueso de donde emana son fijos como
los osteomas propiamente dichos. Los que se des-
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arrollan en el espesor del musculo independiente-
mente del hueso, (v son los mas), son movibles con
facilidad variable.

El estudio anatomo-patolégico de esas neofor-
maciones, fué iniciado, como ya dijimos, por Volk-
man y Virchow. Después se han sucedido las ob-
servaciones, hasta el punto que, actualmente, se co-
noce perfectamente el aspecto y estructura macros-
¢bpico y microseépico de estos tumores, habiendo
traido como consecuencia la aclaracién de su pato-
‘genia.

Si se toma una de estas neoformaciones al prin-
«¢ipio de su evolucién, se vé que se halla constituida
bor una serie de pequeiias agujas o plaquetas 6seas,
‘que poco a poco se unen hasta formar una verdade-
ra red entre las mallas, de la cual queda encerrado
el tejido conjuntivo intersticial. Esa red de agujas
Oseas, uniéndose entre si, termina con el tiempo, en
la formacién de un verdadero hueso esponjoso. Con
la edad y a medida que el tumor se hace mais anti-
guo, nuevas laminas Gseas compactas se depositan
sobre ¢él, dando por resultado el crecimiento en ta-
maiio y el aumento de su consistencia, que termina
por ser la del tejido Gseo compacto.

De una manera general puede decirse, que las
Tormaciones 6seas a que nos estamos refiriendo, au-
mentan su consistencia en razén directa a su edad,
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siendo tanto mas duras y compactas cuanto mas
tiempo ha pasado desde la iniciacién del proceso.
De acuerdo con este, claro estd, que su aspecto
macro y microseépico variard con lag épocas.
Tomando un tumor joven, de 3 0 4 semanas de
evolueién tinicamente, como lo han hecho Orion,
Salmann y Cahen, constataron dichos observadores,
que al corte, ese tumor ofrecia un niicleo central yva
‘bastante endurecido, redondo en su periferia por te-
Jido conjuntivo fibroso y va semi- cartilaginoso. Ese
nicleo central, presentaba el aspecto de tejido es-
ponjoso alveolar. Alrededor de la neoformacién se
encontré el tejido muscular comprimido y degene-
rado presentando un aspecto parecido al del tocino.
Goldberg y Munhold, que han observado esas
formaciones en una edad un Ppoco mas avanzada que
los anteriores, (5 o 6 semanas de evolucién), dicen,
que en esa época, el tumor tiene el aspecto de una
masa diploica, sumamente vascularizada v llena de
alveolos que le dan, en conjunto, un aspecto bastante
semejante al de una esponja.
Cuando las neoformaciones son antiguas y ya
constituidas, como las han estudiado principalmen-
e, Bilroth y Zimmermann entre otros, presentan
una consistencia dura completamente igual a la del
‘hueso compacto. Al corte ofrecen una zona central
de tejido esponjoso teniendo, a veces, médula Gsea
perfectamente constituida (Bilroth), y una zona
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cortical constituida por tejido compacto y duro.
Zimmermann, ya citado, dice haber encontrado, en
este perfiodo, hasta agujeros nutricios en el espesor-
del tumor.

De la misma manera que varia v evoluciona el
aspecto macroscépico, asi también sucede con su
constitucion histolégica. Todos los autores estian de
acuerdo en dividir esa evolucién en 3 periodos:

El primero, que sigue inmediatamente al trau-
matismo originario, es de inflamacién con infiltra-
cién consecutiva del tejido conjuntivo inter e intra-
muscular. En el segundo periodo, ya hay una ver-
dara induracién por proliferacién y retracecion del
tejido conjuntivo intersticial; esta trae como conse-
tuencia inmediata la compresién v atrofia del tejido
muscular comprendido entre sus mallas. En el ter-
cero, ese tejido conjuntivo esclerosado, ha pasado a
ser cartilaginoso (por transformacién de sus eélu-
las, que de alargadas que son en el tejido conjun-
tivo, se hacen redondas como las del cartilaginoso),
Vv es este 4ltimo el que da lugar a la formacién de
nicleos dseos, por medio de osteoblastos (como en
el proceso de osificacién normal) ; nicleos 6seos que,
uniéndose después entre si, dan como resulltado la
formacién del tumor éseo ya solido v definitivo.

Ise tejido cartilaginoso que origina, en tltima
instancia, el hueso definitivo, va desapareciendo a
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medida que se forma el tejido 6seo y por consiguien-
te es fanto menos abundante cuanto mas avanzado
en edad estd el tumor. De ahi su importancia, pues-
to que seglin su mayor o menor abundancia, puede
deducirse el grado de evoluecién y progreso de la neo-
formacién patolégica.

C'omo se deduce de lo expuesto, por lo menos los
dos primeros periodos son analogos a los de cual-
quier otra inflamacién museular (mositis fibrosa,
por ejemplo). Lo que hay de mas interesante en
ellos son las lesiones de vecindad que sufren las fi-
bras musculares situadas alrededor de la neoforma-
cion,

Esas lesiones consisten principalmente en la va-
cuolizacién primero, que termina con la atrofia com-
pleta del tejido muscular comprimido entre los tra-
veses de tejido conjuntivo esclerosado y retraido.
Diimms, dice haber observado también, la degene-
"acion granulosa y grasa de estas fibras musculares.

Las que estan mas directamente comprimidas,
que por consiguiente se encuentran mas cerca del
centro del tumor, no presentan ya ni rastros de es-
triacion transversal. Su protoplasma se encuentra
Invadido por una gran cantidad de vacuolos.

Los nueleos, por lo general, quedan intactos;
sin embargo, se han observado casos en que se nota-
ba una gran proliferacién nueclear.

Las fibras museculares que estdn mas alejadas




del proceso central, conservan todavia su extriacién.
Sus niicleos se mantienen intactos o en vias, recién,
de proliferacién.

Queda asi explicado, de una manera suscinta, el
proceso andtomo-patolégico de esta enfermedad. De
mas dificil interpretacién son los casos citados por
Fliischer, Berthier ¥ Gruber, en que la formacién de
hueso se hizo directamente a expensas del tejido con-
juntivo, sin la intervencién del cartilago y los osteo-
blastos intermediarios. Se trata, en todo caso, de
hechos excepcionales en los cuales la neoformacion
Osea, se ha constituido segtn el modo de osificacién
endo-conjuntiva normal.

No abundamos en mas detalles sobre este inte-
resante tépico por constituir una desviacién del te-
ma de este trabajo que, hasta cierto punto, nos he-
‘mos visto obligados a tocar. Ya ampliaremos en
forma detallada y con preparados histolégicos, al
ocuparnos de la variedad méas interesante de esta
enfermedad: la Miositis osificante progresiva.

En cuanto a patogenia, la mayor parte de los
autores modernos, estan de acuerdo en considerar
la miositis osificante local o traumatica, como el es-
tado terminal de una inflamacién erénica del tejido

conjuntivo inter-muscular debida a un traumatismo.
Sé6lo Cahen, no satisfecho con esta teoria, insiste en
considerarla como una formacién tumoral.

La evolucién es tipica de esta enfermedad. La




formacién 6sea es limitada de crecimiento reducido
o nulo pudiendo muchas veces no llegar, ni atn, a
la constitucién de hueso, quedando, en esos casos, en
el estado de induracién conjuntiva o de simple callo
fibroso. No tiene ninguna tendencia invasora o pro-
gresiva. ’

En razén misma de su limitacién y del hecho de
ser circunscrita, beneficia grandemente del trata-
miento quirirgico, cosa que no sucede desgraciada-
mente con la Progresiva. Cahen y Bremig, aconse-
Jan como tratamiento quirirgico ideal, la extirpa-
cion del tumor éseo con escloplamiento consecutivo
del punto de implantacién.

Queda asi terminado el estudio somero que he-
mos hecho, de las afecciones mas parecidas a la Mio-

sitis osificante progresiva. Estudio que nos ha pa-
recido necesario hacer, antes de entrar al andlisis
detallado de la enfermedad objeto de nuestro tra-
bajo.







CAPITULO I1

HISTORIA

Es recién a mediados del siglo XVIII, que se en-
cuentran las primeras publicaciones sobre esta cu-
riosa ¥ poco general enfermedad. Son los ingleses
los que inician su estudio con los dos casos observa-
dos por Jhon Frecke y Jhon Copping en los afios
1740 v 1741, respectivamente. Constituyen dos cor-
tos e incompletos trabajos, publicados ambos en el
““Philosophical Transactions’’, poco ilustrativos, lo
que no es de extranar dada la falta absoluta de ex-
periencia, que en esa época se tenia sobre la enfer-
medad en cuestion.

Diez v ocho aflos mas tarde en 1759, Henry, pu-
blica en la misma revista que los dos anteriores, un
nuevo caso que tiene, del punto de vista del resulta-
do del tratamiento que empled, un gran interés pues-
to que es hasta hoy, el iinico caso en que haya dado

resultado; como curiosidad, transeribimos pues, tex-
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tualmente y sin comentario lo que dice Henry en su
trabajo: ‘““Gracias a una preparacién hidrargiriea v
al empleo de bafios salados, los tumores 6seos retro-
cedieron; terminada Ia cura el enfermo pudo cami-
nar hasta veinte millas inglesas en un dia’’.

Después de los tres casos citados, pasa casi un
siglo sin que se registre ninguna nueva, publicacién ;
€s necesario llegar a mediados casi del siglo x1x, pa-
Ta encontrar un nuevo trabajo, el de Abernethy en
el afio 1830, con un caso observado personalmente .
Poco después, en 1833, D. Rogers, en los Estados
Unidos d4 la descripeién de otro caso, con autopsia,
Pero hace un estudio incompleto de 1a afeccién.

El primer caso conocido en Francia, fué el que
observaron en el Hospital Saint—Sanveur, de Lille,
en el afio 1839 los autores Testellin y Dambressi ; 1o
consideraron como un reumatismo con osificaciones
e hicieron hacer el estudio quimico de un fragmento
de hueso, estudio que efectué Poggiale.

Posteriormente en Inglaterra, Hawkins y Wil-
kinson publican en los anos 1844 y 1846 respectiva-
mente, dos nuevos casos con una descripeién bastan-
te completa de 1a sintomatologia .

Pocos afios mas tarde, aparecen dos nuevas pu-
blicaciones: la de Earle en 1849 y la de Kelburne
King en 1854,

Seis afios después, en 1860 Bulhak de Dorpat en
su tesis sobre la osificacién de los musculos y del te-




jido tendinoso, analiza los trabajos anteriores v da
la bibliografia completa hasta su época. En ese mis-
mo afio Hutchinson agrega un nuevo caso a los ya
existente (1860). Al afio siguiente en 1861, William
Skinner, publica un nuevo caso de un nifio de trece
aflos con producciones éseas multiples.

En 1864 - 65, Virchow en su ‘‘Tratado sobre los
tumores patolégicos’’, consagra un importante ca-
pitulo a estas osificaciones; las describe como osteo-
mas multiples o como exostosis, y para explicar su
origen crea el término de ‘“diatesis osificante”’, que,
segun él, puede ser hereditaria y congénita sobre to-
do en los nifios, o adquirida si ataca a sujetos de
edad avanzada. No publica en su trabajo ninguna
observacién personal.

El primer caso observado en Alemania, fué es-
tudiado y publicado por Ivan Minkewitsch en los ar-
chivos de Virchow, en el afio 1867 ; se trataba de una
nifia de catorce afios con un extraordinario desarro-
llo de formaciones éseas distribuidas en diferentes
regiones del cuerpo, especialmente en el dorso. Su
observacién es bastante completa, pues fué seguida
de autopsia y examen histolégico, siendo el segundo
caso, después del de Hawkins ya citado, en que in-
terviene el mieroscopio en su estudio.

En ese mismo afio, Zrollinger, de Zrurich, pu-
blica el primer caso observado en Suiza: se trataba
de un sujeto de 24 aios, con osificacién casi comple-
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ta de los misculos dorsales. Billroth reproduce este
mismo caso dos afios mas tarde, en su ‘‘Chirurgis-
che Erfahrungen?’.

En el afiofi 1869, Miinchmever de la cliniea del
Profesor Dusch, publica un nuevo caso de esta afec-
cidén y con ese motivo analiza las observaciones he-
chas hasta entonces vy hace un estudio de conjunto
que ha quedado clasico. Tiene el mérito de haber
sido el primero que considers esta enfermedad como
una entidad mérbida independiente, separiandola
por completo del grupo de los osteomas en que la
habia confundido Virchow. Es él quien consagré el
nombre que actualmente lleva esta dolencia, nombre
que ya habia esbozado en 1860 su maestro von Dusch,
Y que si bien es cierto que consagra un error en cuan-
to a etiologia y localizacién, como veremos en el cur-
So de este trabajo, es hoy en dia universalmente
adoptado. Tis este mismo autor quien llegé a con-
clusiones anatomo-patolégicas consideradas hasta
ahora como exactas; es él también, quien divide la
marcha de las lesiones en tres periodos que han que-
dado cldsicos: un primer periodo o estado de infil-
tracién embrionaria; un segundo de induracién con-
Juntiva y un tercero de osificacién. Fn una palabra,
es Miinchmeyer quién, a pesar de haber consagrado
algunos errores que combatiremos en el curso de
nuestra descripeién, ha hecho progresar mas el co-
nocimiento de esta rara enfermedad.
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Después de la publicacion y el estudio de este
autor, que marca una etapa importante en la histo-
ria de la afeccion que nos ocupa, se suceden con re-
lativa frecuencia las observaciones. Al afio siguien-
te del trabajo de Miinchmeyer, en 1870 Byers relata
un nuevo caso. A este le sigue dos afios mas tarde
(1872), Hamilton con un nuevo caso; en el mismo
ano, Bennet, hace otra publicacién con enfermo, so-
bre esta enfermedad.

En el afio 1873, Dittmeyer agrega una nueva ob-
servacién a las ya existentes, pero sin llegar a nin-
guna conclusion importante ; su trabajo es analizado
v completado dos afios méas tarde, en 1875, por Ger-
bert, que publicé una tesis bastante completa sobre
el asunto en cuestion, analizando detenidamente los.
casos observados hasta su época, y agregando a la
estadistica uno nuevo estudiado por él, en colabora-
cion con Florschiist.

Gibney y Huth, en los afios 1875 y 1876 respec-
‘tivamente, presentan, cada uno, una nueva observa-
cién. Pero es necesario llegar al 1878, para encon-
trar un estudio importante: el de Mays publicado
en dicho aflo. Hste autor, sin agregar ninguna ob-
servacion personal, analiza los casos anteriores, so-
bre todo los de Miinchmeyer v Florschiist-Gerbet;
tuvo ocasion de hacer la autopsia y estudiar micros-
coépicamente esos dos casos. Como resultado de ese
estudio, emite por primera vez la teoria de que la
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miositis osificante progresiva, no es una enferme-
dad del miseculo siné de los elementos conjuntivos
en general; al mismo tiempo, lanza la hipétesis de
que se trata de una enfermedad de origen congénito
v titula su memoria ““La pbretendida miositis osifi-
cante”, pues sostiene que las lesiones verdaderas del
misculo son secundarias y debidas a la compresién.
Ya veremos, en el curso de nuestro estudio, lo que
hay de cierto es esta teoria.

' En el mismo afio (1878), Nicoladoni publica un
nuevo caso de un nifio de 7 afios; emite la hipétesis
‘de que se trata de una afeccién del sistema nervioso
central, de la médula princilpamente, y considera la
enfermedad como una distrofia consecutiva, o si se
quiere, como una trofo-neurosis. Mas adelante ve-
remos, que algunos otros autores, participaron de
esta teoria.

Un afio mas tarde, en 1879, Helferich al publi-
car una nueva observacién de esta enfermedad, sos-
tiene la opinién ya emitida por Mays en 1878; que
Ta Miositis osificante progresiva no es una afeccion
del misculo siné del tejido econjuntivo. A este autor
corresponde el mérito de haber insistido vy llamado
la atencién sobre las malformaciones de los dedos
del pie y de la mano que presentaba su caso; si bien
es cierto que ya con anterioridad, Gerbert, habia se-
flalado esas malformaciones, pero no les habia dado
importancia, tanto que habian pasado casi desaper-

.cibidas.




Es recién Helferich, el que insite sobre ellas
dandoles la importancia que le corresponden, y que,
como veremos al estudiar la patogenia, sirven en
gran parte para aclarar la naturaleza de esta obs-
cura enfermedad. En las publicaciones que siguie-
Ton a la del autor citado, los observadores constatan
casi siempre esas malformaciones, que, como vere-
mos, s¢ encuentran en nuestros dos casos de obser-
vacién personal.

Tres aflos mas tarde en 1882, Partsch publica
un nuevo caso, y al afio siguiente (1883) Kiimmell
Ppreseta al XIT Congreso alemin de Cirugia, otro
enfermo de 13 afios victima de esta enfermedad.

En ese mismo afio (1883) e inspirado por el pro-
‘fesor Gerhardt, Pinter de Wurzbourg, publica un
trabajo en el que analiza detalladamente 22 obser-
ciones, de las cuales 19 las recogié de la literatura,
dos eran casos inéditos de 1a practica particular de
Uhde y Krause, y la tltima era personal.

Kohts en 1884 publica un nuevo caso. Dos afnos
mds tarde, en 1886, aparecen tres publicaciones dis-
dintas de tres enfermos de Miositis osificante pro-
gresiva: La de Simpson, la de Weil v la de Godlié.
‘A estas tres, hay que agregar en la misma fecha, la
de Reidhaar.

Lendon en 1887, publica otro caso, con estudio
microscépico de la médula cervical, estudio que des-
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graciadamente no arriva a ninguna conclusién. Si-
multéneamente con esta publicacion y en el mismo
afio, aparece una nueva observaciéon de Helferich.

Swenson de Stokolmo, hace otra observacion
personal en 1888, seguida por la de Bokay en 1889
v la de Macdonald en 1891.

El caso de Pollard, publicado en ‘‘ The Lancet’’
en 1892, nos enseiia lo poco que se debe esperar del
tratamiento quirargico de esta afeccion, pues a los
cuatro meses de operado su enfermo (mifio de 9
afios), se reprodujeron los tumores éseos.

En este mismo ano aparecen 4 observaciones
mas: la de Stonham; la de Giaxa, de Casamicciola;
la de Bremshon, en un sujeto de 20 afios; y la de
Babeck, médico del Hospital de Ninos de Varsovia.

En el atio 1893 no se encuentra ninguna nueva
observacién; solo hay el trabajo de Manny, que no
es mas que un comentario del caso observado por
Helferich en 1889. vy va citado méas arriba.

En 1894 se encuentran varias observaciones de
distintos autores: la de Linsmeyer, en Alemania co-
mentada detalladamente cuatro afios después, en el
98, por Nissim de Paris; la de Kissel, de Moscou en
un nifio de 19 meses y en el que el autor pudo hacer
cortes del tumor en su primer periodo, constatando
la infiltracién embrionaria que Miinchmeyer con-
sideraba 24 afios antes como caracteristica del pri-




mer periodo del procesv andtomo-patolégico de esta
afeecion; la de Weldon Carter y la de Gibney.

Stephen Paget, en el aiio 1895, cita una nueva
observacion personal, a la que sigue en el mismo afio,
otra de Fiirstner. Kn esta misma época (1895), apa-
rece la importante memoria de Lexer, titulada: ¢“La
induracién conjuntiva en la miositis osificante pro-
gresiva’ . Este autor presenta en su trabajo un caso
de esta enfermedad en un sujeto de 50 afos, y es-
tudia microscépicamente y en detalle el segundo pe-
riodo o de induracién conjuntiva de Miinchmeyer.

Ponfick, Bollinger y Narath, en ese mismo aiio,
analizan y estudian detenidamente el caso de Lins-
meyer del 94, pero nos ahaden ninguna nueva obser-
vacién a las ya existentes.

En el ano 1896, Zeuge-Manteufell, presenta al
Congreso de Cirugia Aleman de ese aho, el esquele-
to de un sujeto atacado de la enfermedad de Miinch-
meyer y seguido en su evolueién por él.

Iin ese mismo afio y en la sesién del 6 de Mayo,
Bruck presenta a la Sociedad de Medicina de Ber-
lin, un sujeto oriundo de Pest, de 31 afios de edad,
que pesaba solo 32 kg. v en el cual habia una asocia-
cién de la Miositis osificante progresiva con la os-
teomalasia v diversas artropatias.

Siecmpre en el mismo ailo de 1896, aparecen dos
nucevos casos: el de O. Paget, en una ninita de 5 afios
vy el de Willette, en un hombre de 35.
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Pincus, en el afio 1897, publica el caso de un sujeto
de 25 afios; con ese motivo hace un largo estudio de
la afeccién y sostiene la influencia, segiin él prepon-
derante, de los traumatismos obstétricos durante el
parto, traumatismos que jugarian, segin su manera
de ver, un rol importante en la eclosién de la enfer-
medad. KEn este mismo atio, Boks, cita un nuevo ca-
80, en una nifia de 2 afios y medio, muerta por escar-
latina intercurrente.

En 1898, Braun refiere un caso, en que las pro-
-ducciones 6seas impedian la movilidad del maxilar.
Hay tres casos mas, estudiados respectivamente por
‘Burgerhoust, de Leyden; Herringham, de Londres
y Salomoni de Turin; los tres en el 98.

' Nissim, del Hospital Rothschild de Paris en
colaboracién con Weil también de Paris, publican
en este mismo afio (1898), un importante estudio
sobre todos los casos observados hasta entonces, in-
cluyendo el de Weil, y dejando algunos por desco-
nocerlos y que nosotros citamos en nuestra historia.
Reunen asi un total de 49 casos (nosotros citamos 58)
llegando a admitir en una de sus conclusiones el ori-
gen nervioso de la afeccién opinidén ya emitida por
Nicoladoni en 1878. Constituye el trabajo de Weil
v Nissim, a pesar de consagrar algunos errores, uno
de los mas completos conocidos hasta ahora. Estos
autores proponen llamar a la afeccién, ‘‘ Enfermedad
«de Miinchmeyer’’ que no prejuzga nada en cuanto a
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sitio de las lesiones, etiologia y patogenia; y que
nosotros consideramos méas justo cambiar por el de
Dusch. Miinchmeyer, en atencién a qué fué Dusch el
primero que la llamé Miositis osificante progresiva.

En este mismo afio (1898) aparecen dos nue-
vos trabajos de Stempel, de Breslau que sostiene el
origen congénito de la afeccion, y de Lorenz en el
“‘Tratado de Patologia y Terapéutica’’ de Notlna-
gel. Ambas publicaciones, sin agregar ninguna ob-
servacién personal, a las va existentes, constituyen
dos buenos trabajos de conjunto.

Jules Comby de Paris, en 1893, publica en los
“¢ Archives de Medecine des enfents’’, un interesan-
te estudio de conjunto sobhre esta enfermedad. Con
su reconocidad autoridad, da una descripeion deta-
llada de la sintomatologia y acompafia su trabajo
<con fotografias de los casos de Zollinger, Miinchme-
wver, Nicoladoni, Helferich y Kiimmel. Constituye,
la publicaciéon del Doctor Comby, un resumen de to-
dos los conocimientos adquiridos hasta entonces, ex-
puestos en una forma clara y didactica..

Al afio siguiente (1899), aparecen cuatro-casos
1maés, publicados y estudiados cada uno por Nicolay-
sen, de Berlin; Jones, de Liverpool; y Crawfurdand
Lockwood, de Inglaterra; y Morian.

Llegamos asi, en el curso de nuestra Historia,
.al siglo xx. Hasta esta fecha llevamos citados y re-
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gistrados un total de 65 casos publicados, es decir,
8 casos mas de los que recopila Schwiekerath, de
‘Wurzburg, en su tesis de 1901, en la que llega a un
total de 53 casos solamente. Kl Doctor Davel, de
Buenos Aires, agrega 7 casos mas a los 53 de Schwie-
kerath, llegando asi a un total de 60 enfermos, es.
decir, cinco menos que los citados por nosotros.
Aceptamos, entonees, como conclusién, que los casos.
conocidos v que hemos citado son en nimero de 65
hasta el afio 1901. A estos hay que agregar los pu-
blicados en el siglo xx, que pasamos a citar.

En el afio 1901, ademas de la tesis de Schwieke-
rath, ya citada y en la que no se menciona ninguna
nueva observacién, aparecen 2 casos mas presenta-
dos respectivamente por Rager uno, y Rolleston, de
Londres el otro.

Al aiio siguiente (1902), aparecen cuatro nue-
vos casos publicados por: Rivalta, de Roma ; Miche-
li, de Turin; Ménard y Tillaye, de Berck; y Ferra-
ton de Algeria.

El afio 1903, nos ofrece como producciones so-
bre este tépico, ademais del trabajo de conjunto de-
Fertig que no agrega ninguna nueva observacion,,
los casos observados y publicados por De Renzi,
Krusche, vy Batten.

En el afo 1904, el Doctor Davel, en esa época
jefe del servicio de enfermedades infecciosas de la:

Jasa de Expdsitos de Buenos Aires, estudia en el



servicio del Doctor Comby del Hospital de ‘‘ Enfants
Malades’ de Paris, el caso ya publicado por Mé-
nard y Tillaye dos afios antes. Observa, junto con
‘Comby, con detenimiento el caso, y a propoésito de
é], publica en el “Traité des Maladies de 1’Enfan-
ce’’ (tomo 1v, Paris 1904), un detallado e interesan-
te estudio sobre la enfermedad, siendo el primer au-
tor argentino que se ocupa de este topico. Constitu-
ve el trabajo del Doctor Davel, uno de los mas com-
pletos y claros publicados hasta entonces; hace una
descripeion clinica detallada de la enfermedad, ba-
sandose en el caso observado por é&l; y después de
analizar la etiologia y patogenia, llega a la conclu-
sién de que no se trata de una miositis o enfermedad
del misculo, siné del tejido conjuntivo proveniente
del mesenquima secundario, y propone en conse-
cuencia cambiarle el nombre de ‘‘ Miositis osificante
progresiva’’, por el de ‘“Osificacién mesenquimitica
progresiva’® mas de acuerdo con la localizacién, na-
turaleza y evolucién de la dolencia en cuestion.

Al afio siguiente, en 1905, aparece un nuevo caso
publicado por Nové-Gosserand y Horand. Un afio
més tarde (1906) aparece otro de Bourgerhout, en
el que insiste en las malformaciones y principal-
mente microdactilia que presenta su caso y que tan
frecuentes son en esta afeccién.

Insistiendo siempre en la microdactilia, apare-
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ce en 1907, un nuevo caso publicado por Krause y
Trape, en colaboracién.

En 1908 aparece el segundo trabajo argentino.
El Doctor Roberto Solé publica en la ‘‘Revista de
la Sociedad Médica Argentina’’ un trabajo, que con
el del Doctor Davel, constituyen los dos tnicos tra-
bajos de la bibliografia argentina hasta la fecha.

En ese mismo afio, Charles Dighton, agrega una
nueva observacién a las existentes.

No se encuentra nada escrito sobre el particu-
lar en todo el afio 1909.

Peteri y Singer, publican un nuevo caso en 1910.
En esa misma época, Theodore Thompson, publica
an nuevo caso en un sujeto de 43 afios enfermo des-
de los 8 y con osificaciones extendidas del dorso y
maséteros.

Siempre en el afio 1910, aparece un nuevo caso,
estudiado y publicado en el Brasil, por Euclides Al-
ves da Faria del Hospital ‘‘Santa Casa de Miseri-
cordia’’ en Rio de Janeiro, que escribié su tesis so-
bre este tépico.

En el afio 1912, aparece el importante trabajo
de Otto Jiingling, que presenta un nuevo caso y se
especializa sobre todo, en el estudio de las malfor-
maciones congénitas de estos enfermos, en particu-
lar la microdactilia. Este autor llega a la conclusién .
de que en el 70 o|o de los casos bien observados, se
encuentran siempre esas malformaciones y dice que
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si el porcetaje no es mayor es porque muchos ca-
sos no han sido bien estudiados. Por consiguiente
incluye definitivamente esas malformaciones en el
cuadro sintomatico de la enfermedad.

En ese mismo afio (1912), S. Goto de la Univer-
sidad de Kiushiu (Japoén), agrega un nuevo caso a
los va existentes, y después de un detallado estudio
principalmente anatomo-patolégico de la enferme-
dad, llega, entre otras conclusiones, a la de proponer
como nombre a la afeccién, por considerarlo més
apropiado, el de ‘‘Hiperplasia facialis osificante
progresiva’’.

En el curso de ese mismo afio, F. Bauer, presen-
ta a la ‘“Sociedad Médica’’ de Viena, un nuevo en-
fermo. Por esa época A. Onlauf, publica un traba-
jo de conjunto en el ‘“‘Zentralblatt fiir Chirurgie”’,
pero no agrega ningiuin caso a la estadistica.

Un afio mas tarde (1913), aparecen dos nue-
vas observaciones, estudiadas y publicadas por Fra-
tin, una y por Rudolf Jacobi, la otra.

Parkes Weber y Alwyne Compton, presentan a
la ““Royal Society of Medicine’ el 28 de Mayo de
ese mismo afio (1913), un nuevo caso de esta enfer-
medad .

Al aifio siguiente, el 13 de Noviembre de 1914,
J. H. Almond, presenta a esa misma Sociedad, una
nifia de 7 afios de edad, victima de la misma afec-
cion. A este caso, sigue en el mismo afio, el de Erich
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Blenkle, publicado en los ““Archiw fiir Klinische
Chirurgie”’.

Durante todo el curso de 1915, no se registra
ninguna nueva observacién . Solo encontramos, en
la bibliografia de ese afio, la versién taquigrafica sa-
cada por el Doctor Rogelio D’Ovidio Y publicada en
“‘La Prensa Médica Argentina”’, de Ia conferencia
dada ante el curso oficial, por el profesor titular de
Clinica Pediatrica de nuestra Facultad, el 26 de
Agosto de dicho afio. Toma como base de exposi-
<i6n para su clase, el mismo caso que constituye el
1. de nuestras observaciones personales. Cita, ade-
mis, el caso observado por él en Paris, en el servicio
del Profesor Hutinel Y presentado en clase por el
Doctor Broea.

Legamos asi, a 1a época actual. Como se ve en
el curso de esta Historia, son contados los casos ob-
servados de esta curiosa afeccién durante el largo
periodo de un siglo y medio. Probablemente muchos
enfermos han pasado desapercibidos, sobre todo en
el siglo xvi, en que los medios de que se disponia
Ppara el estudio de esta enfermedad, en particular, y
de los procesos anétomo—patolo’ligos, en general,
eran deficientes. Pero, atin asi, es indudable que se
trata de una enfermedad excepcional, como lo prue-
ba los poquisimos casos observados en algunos pai-
Ses en que la poblacién es considerable y rica la esta-
distica en cualquier otra afeceién, como es Francia.




En la Reptblica Argentina, son solo 3 los ca-
80s observados. Uno publicado, como lo hemos di-
cho m4s arriba, por el Doctor Roberto Solé en 1908,
Los otros dos, constituyen el objeto del presente es-
tudio.

Si hacemos un resumen del ntimero de enfer-
mos estudiados y publicados, desde el afio 1740
(época de la primera observacién) hasta nuestros
dias, llegamos a un total de 89 casos, a los cuales
hay que agregar los 2 personales estudiados en este
trabajo. En sintesis, 91 casos conoctdos, numero
reducidisimo si se tienen en cuenta estos dos facto-
res: el lapso de tiempo (de 1740 a 1916), en primer
lugar; y en segundo término, el hecho de que se trata
de observaciones recogidas en todo el mundo, sin
distinciéon de raza ni pafs.

Se desprende también de la lectura de esta His-
‘toria, que el nimero de observaciones aumenta con-
siderablemente en estos tltimos afios, ¥y que la pro-
ducceién literaria sobre este tépico, es mucho més
abundante en esa época que en los afios anteriores.
Prueba de ello son las estadisticas publicadas por
otros autores. Asi, el Dr. Davel, en su trabajo del afio
1904, llega a un total de 66 casos conocidos ; nosotros,
€n el corriente afio, a un total de 91. Segin se ve
Ppor esto, en 12 aiios (de 1904 a 1916) los casos re-
gistrados son 25, es decir, mas de la tercera parte
de los conocidos desde 1740 hasta 1904.




Puede observarse también, que el niimero de
enfermos es mucho mayor en determinados paiseé
que en otros. Alemania, por ejemplo, es la m4s rica
en observaciones, siguiéndole Inglaterra. Francia,
por el contrario, es sumamente pobre. No citamos,
por ahora, nada mais que-el hecho sin mayores co-
mentarios. La estadistica detallada con las dedue-
ciones que de ella pueden sacarse, la estudiamos con
detenecién en el capitulo de Etiologia.




CAPITULO III

DESCRIPCION CL{NICA

Soélo nos ocuparemos, en este capitulo, de hacer
un estudio de conjunto de los sintomas generales
y locales de esta enfermedad, insistiendo sobre los
méas importantes y caracteristicos. Como comple-
mento va, en la segunda parte del trabajo, el relato
retallado de la sintomatologia constatada en nues-
tras observaciones personales.

Dos sintomas capitales caracterizan clinicamen-
te esta afeccién: la presencia de tumores o neofor-
maciones de estructura désea en ciertas regiones del
cuerpo, acompaiiadas de determinadas malforma-
ciones de origen congénito. La presencia de estos
dos sintomas, cuando ellos son bien netos, bastan pa-
ra establecer el diagndstico.

A. estas dos caracteristicas principales, es nece-
sario agregar otra serie de sintomas, que aunque
menos capitales, no dejan de tener su importancia.



s sobre el estudio de éstos y de los anteriomente
citados, que versari el presente capitulo, comenzan-
do por el analisis de la forma como se inicia la afec-
cion.

En la mayor parte de los casos observados, el
principio de la enfermedad, ha sido insidioso con
sintomas locales y generales poco marcados. Es ae-
cidentalmente, que se constata la presencia de los
tumores; tal pasa, por ejemplo, en nuestro caso, en
el que la madre al bafiar al nifio, nota la existencia
de un tumor duro, que hasta entonces, nunca hahia
constatado.

Esto se explica facilmente, si se tiene en cuenta,
lo silencioso de los sintomas locales y generales, y
por otra parte, el hecho de hallarse situadas, esas
neoformaciones, en regiones poco accesibles a la vis-
ta del paciente (dorso, nuca). Es recién més ade-
lante, cuando el proceso est4d mas avanzado, que co-
mienzan a aparecer trastornos de importancia en la
motilidad y en la sensibilidad, tan acentuados ciertas
veces, que reclaman la atencién urgente del médico.
Una vez establecida la afeccién y aparecidas la pri-
mera neoformacién, no tardan en manifestarse
otras, a intérvalos de tiempo variables y en diferen-
tes regiones del cuerpo, generalizandose la presen-
cia de esos tumores y haciendo su aparicién por em-
Pujes o poussées mas o menos agudos.

En otros casos, menos frecuentes es verdad,



pero no del todo raros, la iniciacién es completamen-
te distinta. En lugar de ser insidiosa y tranquila co-
mo lo hemos descrito, es aguda y rica en manifesta-
ciones de orden general y local.

Son los sintomas inflamatorios, los que dominan
la escena, en este segundo caso. Hay fiebre, que pue-
de llegar hasta 38 grados y atn mas, durando
tres o cuatro dias segin la intensidad del proceso
y el grado de extension de la lesion. A la presencia
de esta temperatura anormal, acompaila todo el cor-
tejo sintomatico general de los estados febriles.

T.as modificaciones del estado local, son muy
acentuadas también en estos casos. La regién ata-
cada es sensible pudiendo llegar a ser muy dolorosa;
dolor que impide los movimientos de las articula-
ciones méas vecinas al sitio de la afeccion, no porque
el proceso inflamatorio llegue hasta la articulaciéon
misma, siné por ¢l edema generalizado que provoca.
En el sitio atacado, se forma una tumefaceién sin
Timites bien precisos, pseudo-fluctuante y de con-
sistencia analoga a la del cautchout segtin Miinch-
meyer.

Poco tiempo después (dos o tres dias), todos
estos sintomas inflamatorios retroceden. Desapare-
cen por completo la fiebre, el calor local y el edema;
disminuye considerablemente el dolor o deja de
existir por completo. La tumefaccién, en ciertos ca-
sos excepcionales, desaparece completamente, de-
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Jando en su lugar una atrofia mA4s 0 menos acentua-
da, del fragmento muscular afectado. Estos, como
hemos dicho son casos muy raros pero que existen;
las mas de las veces, dicha tumefaccion, se transfor-
na poco a poco, en una masa fibrosa, verdadera ca-
1losidad muscular, con limites bien netos, que se va
endureciendo maés Y mas, hasta transformarse en
un tumor 6seo perfectamente constituido. En ge-
neral todas estas etapas se recorren en un periodo
de tiempo que varia de dos meses a dos meses y me-
dio, exepcionalmente mas, como en el caso de Haw-
kins que tardé cuatro meses ¥ medio, y ocho en la
observacién de Kohts.

En cualquiera de las formas citadas, ya sea en
la insidiosa o sub-aguda que dijimos era mis fre-
cuente, o en la aguda e inflamatoria, el proceso no
se limita a la produccién de un tumor 6seo. Poco
tiempo después, con un intérvalo variable y sin cau-
Sa aparente alguna, aparece una nueva neoforma-
€ién en otra regién del cuerpo, que evoluciona como
la primera y termina en Ia produccién de tejido fi-
broso primero y éseo al fin.

De esta manera, se va generalizando esta enfer-
medad, por poussées sucesivas, a intérvalos de tiem-
bo variables, pudiendo evolucionar dos o més pro-
ducciones a la vez. Asi invade poco a poco todos
los misculos, brogresa, en una palabra, justificando
€l nombre que lleva.




El tumor éseo, una vez constituido, se nos pre-
senta a la inspeccién, como una masa irregular y de
forma variable. Redondeado, sobre todo cuando tie-
ne su asiento en los musculos anchos del dorso,
es pequenio al prineipio, siendo comparado por
Munchmeyer, en este periodo, a una arveja o poroto.
Cuando se localizan en los miisculos de los miembros
‘toman mas bien formas alargadas como estalactitas
0 agujas, comparados por Minkewitsch con las astas
de un ciervo.

Poco a poco esos tumores van creciendo y au-
mentando de voliimen, al mismo tiempo que apa-
Trecen nuevas formaciones. Los que son vecinos en-
tre si, terminan por unirse, adoptando asi formas
extravagantes y originales que, han sido compara-
das con un mapa orografico por Brennshom. Nico-
ladoni refiere que en su caso, se habian formado dos
verdaderos tabiques éseos laterales que rodeaban el
térax a ambos lados de la columna vertebral ¥ que
s¢ unian a nivel de las apéfisis espinosas de las vér-
tebras.

La piel que recuvre el tumor esta por lo general
intacta y se desliza facilmente sobre él. Sin embar-
g0, en ciertos casos en que la neoformacién es muy
superficial o termina en punta aguda, la piel esta
adherida intimamente a ella siendo muy dificil se-
pararla o deslizarla. En esos casos, el paniculo adi-
poso, a nivel de la saliencia, falta por completo.
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Los tumores, una vez bien constituidos, son casi
siempre completamente indoloros a la palpacién y
atn a la presion.

En cuanto a localizacién, puede decirse que el
broceso ataca de una manera general, a todos los
musculos estriados o de la vida de relacién. Sin em-
bargo, algunos de ellos, son frecuentemente respe-
tados; tal pasa con los musculos de la mimica fa-
cial, los del ojo, el diafragma, los esfinteres. Los
musculos lisos o de la vida vegetativa son siempre
respetados. Miinchmeyer, estudiando las localiza-

‘ciones y la frecuencia de inmunidad de ciertos mus-

culos como los que hemos citado, llega a la conclu-
sién de que todos aquellos misculos que no se inser-
tan por sus dos extremidades sobre el esqueleto, son
los respetados por el proceso osificante; ley que no
tiene razén de ser ni explicacion cientifica, pero que
esta de acuerdo con lo que demuestran los hechos.

En cuanto a la situacién del tumor con relacién
al musculo mismo, es variable: unas veces se encuen-
tra en el espesor de la masa carnosa, otras en los
tendones de incersién; algunas veces el proceso se
extiende a todo el misculo (osificacién del esterno-
cleido-mastoideo, en el caso de Rogers), transfor-
méandose este, en una verdadera cuerda tensa y ri-
gida.

Independientemente del hueso normal vecino,
unas veces, el tumor es mévil como si fuera un hueso
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sesamoideo. Otras, en su ulterior evolucién se une
al hueso verdadero, imponiéndose entonces, como
una exostosis.

Un punto importante de la sintomatologia de
esta enfermedad, en cuanto a localizacién se refiere,
es la frecuencia de aparicién de los tumores en las
diversas regiones del cuerpo. Sobre este particular
puede decirse que casi hay reglas fijas, y que las es-
tadisticas de los diversos autores son mas o menos.
semejantes.

Los musculos que mas frecuentemente son in-
vadidos, son los del dorso y nuca. Es por ellos que
comienza siempre el proceso, para extenderse de
ahi a las demads regiones. Es esa la causa de que se
constaten en esas zonas los nicleos mas duros: por-
que son ellos los mas antiguos en evolueién.

Vienen, en seguida, en orden de frecuencia, los
musculos del hombro, de los miembros superiores
y por fin los de los miembros inferiores. De una ma-
nera general puede decirse que el proceso osificante
progresa, en los miembros, del centro a la periferia
del punto de implantaciéon en el tronco a su extre-
midad libre. Ya hemos dicho, que los musculos del
abdémen son comiinmente respetados. No pasa asi
con ciertos musculos de la cara, en especial los ma-
seteros, que son invadidos con una frecuencia rela-
tiva.

Como dato ilustrativo, transcribimos algunas
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estadisticas de los autores que se han ocupado mis
de este asunto. Torenz en 38 casos recopilados, en-
cuentra las siguientes localizaciones:

21 veces . . . mitsculos del dorso y nuea
T, ... ’ ,,» hombro

4 0 ... ’ » cuello

2 ,, ... maseteros

2 ., ... misec del miembro superior
2 ., ... ’ ” ” inferior
38 casos.

Davel a esta estadistica de Lorenz agrega 13
casos m4s, lo que da un total de 51 con las siguientes
localizaciones:

32 veces . . . misculos del dorso y nueca

T o, ... ' » hombro

6 y ,» cuello

2 . de la cara

2, ... . de los miemb. infer.
2, .. . s . super.

Weil y Nissim llegan a la siguiente conclusién:
13 veces sobre 40 casos la afeccién ha comenzado
por el dorso; 6 veces por la nuca y 5 veces por los
‘hombros.



De ‘acuerdo con estas estadisticas y con las de
la mayor parte de los autores, podemos aceptar,
pbues, que la enfermedad que nos ocupa se localiza
de preferencia en el dorso y nuca. Es ahi donde se
inicia el proceso para extenderse después a los
musculos del cuello, hombro, miembro superiores,
miembros inferiores y de la cara.

En estas diversas regiones, la localizacién de
los tumores no es la misma e idéntica de ambos la-
dos. Por el contrario, una de las caracteristicas de
-esta enfermedad, es la asimetria en el desenvolvi-
miento del proceso. Es esa asimetria en su distri-
bucién, la que origina las actitudes viciosas que pre-
sentan estos enfermos y que pasamos a estudiar con
detalle para cada regién.

Son los movimientos de la cabeza, los que se en-
<cuentran mas comprometidos, puesto que es en la
nuca y cuello donde comienza el proceso y donde su
intensidad es mayor. Su actitud es caracteristica -
rigida, con los movimientos verticales v horizonta-
les disminuidos o totalmente abolidos, segiin que el
proceso se halle més acentuado en los miisculos an-
teriores, posteriores o laterales del cuello. Ordina-
riamente inclinada hacia adelante, es esta inclina-
€ién tan acentuada a veces, que el mentén llega a
ponerse en contacto con el manubrio del esternén;
tal el caso descrito por Goto, en que la cabeza se ha-
Ilaba en esa posicién, debido a la existencia de una



masa 6sea que se extendia desde la cara posterior
del sub-maxilar hasta el mentén y desde ahi al borde
superior de la horquilla esternal.

Sin embargo, mas frecuente que esta actitud,
es la de la inclinacién lateral de la cabeza. En estos.
casos, el proceso osificante ataca preferentemente
uno de los esterno-cleido-mastoideos con exclusion de
su homdélogo; en estas condiciones, como es natural,
la cabeza se encuentra tironeada hacia el lado afec-
tado, v se sitda en una posicién analoga a la de lag
torticolis: inclinacién hacia el lado atacado con des-
viacién de la cara hacia el lado opuesto.

Cuando la lesién se sitia en el dorso (y ya he-
mos visto lo frecuente que es esta loecalizacion) y
son varios los grupos musculares atacados, se pro-
duce en dicha regién, primero la inmovilidad y des-
pués la rigidez absoluta.

Cuando esas lesiones son simétricas y reparti-
das igualmente de ambos lados de la columna ver-
tebral, esa rigidez y fijeza se hace en posicién nor-
mal. Pero si, como ¢s mucho mas frecuente, la dis-
tribucién -de los puntos osificados no es analoga de-
ambos lados, si hay predominio de las lesiones en
ciertos grupos musculares, se originan las desvia-
ciones, tan frecuentes en esta enfermedad y que con-
sisten principalmente en 1a cifosis, lordosis y sobre-
todo escoliosis, mas o menos acentuadas, segin la.
intensidad del proceso y la importancia de los.



mtsculos atacados. Como a estas desviaciones se
agrega una verdadera anquilosis de las articulacio-
nes vertebrales, por osificacién de los ligamentos
amarillos (segin Mays), el enfermo se encuentra
fijo en esas actitudes no pudiendo hacer movimien-
tos ni antero-posteriores ni laterales.

Con mucha frecuencia se observa, concomitante
con estas desviaciones del raquis, la diferencia de
nivel entre ambos hombros. Efectivamente, como re-
sultado de la osificacién de los miiseulos elevadores
del omoéplato, tales como el trapecio y el angular,
estos musculos quedan acortados y rigidos, elevan-
do, por consiguiente, el hombro correspondiente y
situandolo en una posicién més alta que la de su
homélogo del lado sano. Cuando el proceso ataca
por igual ambos lados, caso mas raro, la cabeza se
encuentra como hundida entre ambos hombros, por
1a elevacién de éstos, y el cuello desaparece casi por
completo.

Pero no son solamente los trapecios y angula-
res los que se osifican. Con mucha frecuencia se
observa que el proceso ataca otros misculos de esa
regién, tales como el deltoides, el coraco-braquial,

los redondos mayor y menor, es decir, aquello muscu-

los que partiendo del troneco, vienen a insertarse so-
bre el hamero, consistituyendo, asi, lazos de unién
entre el térax y el miembro superior. Como conse-
cuencia de la osificacién y el acortamiento consecu-
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tivo de dichos miseulos, los brazos se encuentrair
fijos, casi pegados al tronco, en una adduccién forza-
da, trayendo esto como resultado la imposibilidad
abosluta o la disminucién considerable de los movi-
mientos por los cuales el brazo se separa del cuerpo,
es decir, de la abduccién.

El pectoral mayor y el dorsal ancho, no son ex-
trafios, tampoco a este proceso; ellos también se osi-
fican con bastante frecuencia, sobre todo en su por-
cién tendinosa, en el punto en que se insertan en el
hueso y donde constituyen las paredes anterior y
posterior de la axila respectivamente. Asi se en-
cuentran esos tendones, transformados en bandele—
tas 6seas duras y resistentes que ahuecan considera-
blemente la cavidad axilar e i