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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 difercnecias con la primera.

Durante mucho tiempo eonfundidas ambas
afecciones, no tienen c¢n realidad mas que un rasgo
comun: la produceién de formaciones dseas patolé-
gicas fucra del hueso normal.

A parte de cse cardcter, nada més distinto que
estas dos enfermedades, en lo que se refiere a su
“esencia y evolucién, caracterizandose, sobre todo, la
Progresiva, la mas interesante, por extenderse en

Ppoussées a todos los misculos de la economia, es de-

cir, por ser miltiple y progresiva; mientras que la
otra, la Miositis osificante propiamentec dicha, es lo-




cal, atacando sélo un miusculo o parte de musculo,
pbroduciendo masas Gseas grandes o pequeiias, bero
sin ninguna tendencia invasora o progresiva.

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

Conviene, ante todo, al tratar de la Miositis osifi-
cante local, distinguirla de las broduceiones éseas
secundarias y consecutivas a fracturas, callos exu-
berantes, osteomas, desprendimientos epifisiarios,
ete., que tienen como caracteristica el que las for-
maciones dseas toman su origen en el hueso normal,
sin constituir afecciones auténomas, sino por el con-
trario, siempre secundarias; mientrag 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 cualquicr causa, constituyendo asf una
afeccion anténoma e independiente, una inflamacién
primitiva con produceién 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
Yy primitiva. TLa primera, aquella a que pertencecen
los osteomas, cte., que antes hemos citado, es secun-
daria porque pbroduce formaciones éseas secunda-
rias o dependientes del hueso normal. Mientras que




la segunda, la Miositis osificante propiamente dicha,
i 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 cn cuanto a su esencia, porque
forma hueso alli donde no existia ¥ completamente
independiente del huesos normal.

Son muy numerosos los casos citados de pro-
ducciones éseas sccundarias: 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 easo de formacién 6sea
en el espesor del musculo braquial anterior (parte
interna) a consecuencia de un desprendimiento de
la apéfisis coronoides.

Bertiner, cita otro caso, en que la formacién
dsea tuvo como punte de partida un desprendimien-
to peridstico consecutivo a una eontraccién muscu-
lar brusca y violenta ; fué ese fragmento de periostio
asf desprendido e incluido entre los misculos veci-
nos, el que dié mas tarde origen a la formaecién ésea.

Schwarz observé otro enfermo, en el que se ha-
hian producido grandes fragmentos de hueso en el
espesor del semi-membranoso y semi-tendinoso. Este
enfermo habia sufrido, poco tiempo antes, una eai-
da, a consecucncia de la cual se le produjo una frae-
tura del gran trocanter; algunos de los fragmentos
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quedaron incluidos en dichos mmisculos v fueron
tllos los que dieron después lugar a la formaecién
de esas grandes masas dseas. Tl examen histold-
gico de esas neoformaciones revels que se hallaban
constituidas por tejido esponjoso, lo mismo que el
hueso gue les di6 origen, quedando asi plenamente
“emostrado su earicter secundario.

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

Con estos ejemplos queda perfectamente pro-
bado el origen secundario de estas porforaciones
Gseas; 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. Klla si representa una afeccién ais-
lada-y perfectamente caracterizada; nos detendre-
mos, por eso, un poco mas en su anilisis, 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 loeal, reco-
noce como causa etioldgica 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-
¢ién de tejido dseo a expensas del tejido conjuntivo
intermuscular.
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Es Heinrich Lorenz el principal sostenedor del
traumartismo como causa ctiolégica @nica en la pro-
duceidén patolégica de hucso de esta enfermedad
Vv ¢ita en apoyvo de su teoria, entre otros casos, uno
muy ilustrativo observado por Oriou: se trataba de
un sujeto que habfa sufrido un traumatismo en un
miembro, v en el que se observad, después de un cierto
tiecmpo, la produccion de formaciones Gscas pato-
Iogicas en el miembro traumatizado v « pesur de
haber permanceido éste en eompleta inmovilizacién.
Esto significaria, segtin Lorenz, que fué el trauma-
tismo la inica causa etioldgica, puesto que no hubo
después ninguna nueva causa de irritacién por ha-
ber estado el miembro en la més completa inmovi-
lizaeion.

Otros autores, con Gruber a la cabeza, no dan
al traumatismo la preponderancia tan exclusiva que
le da liorenz, ¥ no reeconocen en él la causa etiolé-
gica inica en la produceidon de esta enfermedad.

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

La practica y los hechos observados dan la ra-
zon a Lorenz y actualmente todos los autores es-
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van 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.

Fese traumatismo ocasional, punto de partida
de la enfermedad, puede ser de dos clases: o inico v
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
ancha (andamio, culata de fusil, plancha, viga, ete.)
M4s rara vez el agente vulnerante es un objeto
bunta aguda o cortante.

Son numerosos los easos citados por los auto-
res, pertenecientes 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 1a afeccién habia sido provocada por
coces, dando lugar a la producecién de masas dseas
localizadas principalmente en cl cudriceps. Fl 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 cl braquial anterior. K] de Bremig, producido
por un golpe asestado con una barra de hierro en
el triceps. Kl caso de Konetschke, en que el enfer-




mo sufrié una eaida violenta sobre la region glitea.
Kl caso estudiado por Demmler v Bremig, en el que
se encuentra como antecedentes en ¢l enfermo el he-
cho 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.,

Iin 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. Merceen
citarse entre esta categoria, y eomo hechos intere-
santes, las dos obscrvaciones personales presentadas
por ¢l doctor Daniel J. Cranwell a l1a ““Société de
Chirurgie’ de¢ IParis, en el afio 1909 ¥ publicadas
en la revista de dicha Sociedad. Se trata de la for-
macion de ostecomas musculares, consecutivos a he-
ridas de arma blanca, en ambos casos; cireunstancia
excepcional 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 afecciép
ha sido un anico y violento traumatismo, producido
por diversas circunstancias.

Sin embargo, muchos mas frecuentes son las

observaciones en que la causa determinante ¥y punto




de partida de la eufermedad 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. ¥n cl 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
intermusecular, irritacion que ha traido como conse-
cuencia una inflamacién de ese tejido, con formacién
. de callo; eallo que ha evolucionado y ha dado lugar
a la formacién de hueso, actuando naturalmente,
cn sujetos ya anteriormente predispucstos.

Como se ve, de esta manera se explica en cierto
modo la etiologia ¥ patogenia de esta afeccitn, tan
distinta a la de la Miositis osificante progresiva,
que es-de mas dificil interpretacion.

Otras veces ¢l traumatismo no actda en esa
forma, sino de una manera mds indirecta. La vio-
lencia recibida da como consecuencia inmediata la
formacién 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 méas 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.

s esa la causa por la cual esta enfermedad cs
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 accidon prolongada de ciertos roces siempre sobre
la misma parte del cuerpo. Tales los ginetes (tu-
mores 6seos de los addutores), los cargadores de
fardos (en el dorso), los soldados de infanteria
(producciones dseas e¢n el hombro derecho por la
accion constante y prolongada del fusil).

A esta 1ultima categoria pertenecen las forma-
ciones de hueso producidas por lo que los alema-
neg llaman ““ Hzercirknochen’’, es decir, hueso por
ejercicio,

El primero de estos casos es citado y descrito
por Khun en el afio 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
anoyvaha 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 ¢l es-



tudio clinico detallado de estos ‘“Exercirknochen’’.
Dos o tres afios mas tarde, Volkman ¥ Virchow, com-
pletan con datos andtomo-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, Schmidt, Zimmermann,
Ferron, Lalesque, Tartiére, Graf, cte.

En todos estos easos la sintomatologia de la
afeceion es mds o menos la misma, prestandose, por
consiguiente, a una descripeién de conjunto.

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

En el primer caso el prinecipio es brusco v se
manifiesta por sintomas subjetivos que llaman la
atencién del paciente v del médico hacia el punto
tnulnerado. Ks, al comienzo ¢ inmediatamente des-
pués del traumatismo, el cuadro completo de uns
ruptura muscular eon sus tres sintomas capitales:
el dolor, el hematoma y las equimosis. FEn este pri-
mer periodo es dificil hacer el diagnéstico.

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



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

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

Mas frecuentemente ¢l dolor es provocado va
sea por los movimientos activos que cjecuta.cl suje-
to por st mismo, ya por los movimientos pasivos que
se le imprimen all miembro enfermo.

Iin el primer caso, el paciente mantiene su miem-
bro en la inmovilidad méas absoluta para evitar el
sufrimicnto, siendo esta la principal causa de la im-
potencia funcional del miembro atacado. Kn el se-
gundo caso, los movimientos pasivos al provocar
Tuertes 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 Iugar de haber sido tinico y violento,
ha sido suave v repetido, constituyendo més bien
un frote constante que un golpe; en ese caso, decia-



mos, el orden de importancia de los sintomas subje-
tivos se invierte. Es la impotencia funcional el sin-
toma preponderante: el dolor si existe, ¢s mucho
menos acusado y secundario en euanto a importan-
cia.

Los sintomas objetivos se manifiestan claramen-
te, cuando el tumor estd yva 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 6scos y da como
promedic general un me o dos después del golpe ori-
ginario..

Constituida la neoformacién, se nos presenta a
la inspeceién como un tumor de forma y dimensiones
variables. Casi siempre tinico, puede ser sin embar-
go, doble o muiltiple, pero siempre sobre la misma
region. De localizacion fija, ocupa siempre el lugar
donde se recibié el traumatismo, sin presentar otros
tumores en las demds regiones del cuerpo, a diferen-~
cia de lo que sucede cn la Progresiva. Tiene, pues,
sus lugares de eleceion : los adductores en los ginetes,
el hombro en los changadores, en una palabra, el
Iugar 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, segin la edad desde el
tamafic de un huevo de pichén a una naranja y ain
mas, siendo tanto mas voluminoso cuanto mayvor es
su edad.

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

Lia palpacién de esos tumores, hacen percibir
una consisteneia variable, en relacién, lo mismo que
cl tamaftio, con su edad.

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

Varios autores, y entre ellos principalmente,
‘Chavrot, Scydeler y Josephson, se han especializado
en el estudio de este diagnéstico diferencial.

Fu un periodo mas avanzado de su evolueion,
nos presentan una consisteneia mixta, con puntos
duros ya osificados, al lado de otros mas blandos v
facilmente depresibles. Xn los tumores viejos, la
palpacidén da la sensacién dura del hueso.

En cuanto a su movilidad, aquellos que se con-
tinfian 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 museulo independiente-
mente del hueso, (v son los mas), son movibles con
facilidad variable.

El estudio anatomo-patolégico de esas neofor-
maciones, fué iniciado, como va 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 maecros-
¢opico 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 evolucidn, se vé que se halla constituida
por uni serie de pequeiias agujas o plaquetas 6seas,
‘que poco a poco se unen hasta formar una verdade-
Ta red entre las mallas, de la cual queda encerrado
el tejido conjuntivo intersticial. Esa red de agujas
6Oseas, uniéndose entre si, termina con el tiempo, en
la formacién de un verdadero hueso esponjoso. Con
la edad y a medida que ¢l tumor se hace mas anti-
guo, nuevas laminas dscas compactas se depositan
sobre él, dando por resultado el crecimiento en ta-
matio y el aumento de su consistencia, que termina
Ppor ser la del tejido éseo compacto.

De una manera general puede decirse, que las
‘formaciones éseas a que nos estamos refiriendo, au-
mentan su consistencia en razén directa a su edad,




siendo tanto mas duras v compactas cuanto mas
tiempo ha pasado desde la iniciacién del proceso.

De acuerdo con este, claro esta, que su aspecto
macro y microseépico variars con lag épocas.

Tomando un tumor joven, de 3 0 4 semanas de
evolueién tinicamente, como lo han hecho Oriou,
‘Salmann y Cahen, constataron dichos observadores,
que al eorte, cse tumor ofrecia un niicleo central ya
bastante endurccido, redondo en su periferia por te-
Jido conjuntivo fibroso y ya scmi-cartilaginoso. Ese
nteleo central, presentaba el aspecto de tejido es-
ponjoso alveolar. Alrededor de la neoformacidn se
encontré el tejido muscular comprimido v degene-
rado presentando un aspecto parccido al del tocino.

Goldberg y Munhold, que han observado esas
formaciones en una edad un Ppoco méas avanzada que
los anteriores, (5 o 6 semanas de evolueién), dicen,
que en esa épocea, 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-
te, 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 ésea
perfeetamente constituida (Bilroth), v una zona



cortical constituida por tejido compacto v duro.
Zimmermann, ya citado, dice haber encontrado, enr
este periodo, hasta agujeros nutricios en el espesor
del tumor.

De la misma manera que varia v evoluciona el
aspecto macroseépico, asi también sucede con su
constitucién histolégica. Todos log autores estan 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 perfodo, ya hay una ver-
dara induracién por proliferacién y retracecién del
tejido conjuntivo intersticial; esta trac como conse-
tuencia inmediata la compresién v atrofia del tejido
muscular comprendido entre sus mallas. En el ter-
cero, ese tejido econjuntivo eselerosado, ha pasado a
ser cartilaginoso (por transformacion de sus eélu-
las, que de alargadas que son en el tejido conjun-
tivo, se hacen redondas como las del cartilaginoso),
¥ es este qltimo el que da lugar a la formacién de
niteleos dscos, por medio de osteoblastos (comu en
el proceso de osificacién normal) ; niicleos éseos que,
uniéndose después entre si, dan como resulltado la
formacién del tumor éseo va sélido y definitivo.

Ise tejido eartilaginoso que ori gina, en ultima
instanecia, el hueso definitivo, va desapareciendo a
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medida que se forma el tejido ésco 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 ¢ menor abundanecia, puede
deducirse el grado de evolueién y progreso de 1a neo-
formacién patolégiea.

Como se deduce de lo expuesto, por lo menos los
dos primeros periodos son andlogos a los de cual-
quicr otra inflamaeién museular (mositis fibrosa,
por ejemplo). Lo que hay de méas interesante on
ellos son las lesiones de vecindad que sufren las fi-
bras musculares sitnadas alrededor de la neoforma-
eion.

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

Las que estan mas dirvectamente comprimidas,
que por eonsiguicnte 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 eantidad de vacuolos.

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

Las fibras musculares que estan mas alcjadas




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
més dificil interpretacién son los casos citados por
Fliischer, Berthier y Gruber, en que la formacién de-
hueso se hizo directamente a expensas del tejido con-
Jjuntivo, sin la interveneién del cartilago v los osteo-
blastos intermediarios. Se trata, en todo caso, de
hechos excepcionales en los ecuales la neoformacion
Osea, se ha constituido segin el modo de osificacién
endo-conjuntiva normal.

No abundamos en mis detalles sobre este inte-
resante tépico por constituir una desviacién del to-
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 més 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.
‘Sélo Cahen, no satisfecho con esta teoria, insiste en
considerarla como una formacién tumoral.

La evolucién es tipica de esta enfermedad. La




formacidén 6sea es limitada de crecimiento reducido
o nulo pudiendo muchas veces no llegar, ni ain, a
la constitucién de hueso, quedando, en esos casos, en
el estado de induracién conjuntiva o de simple callo
fibroso. No tienc 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-

cién del tumor 6seo 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 anilisis
detallado de la enfermedad objeto de nuestro tra-
bajo.







CAPITULO 11

HISTORIA

Es recién a mediados del siglo XVIfT, que se en-
cuentran las primeras publicaciones sobre esta eu-
1iosa v 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. Jonstituyen dos cor-
tos e incompletos trabajos, publicados ambos en el
“¢Philosophieal Transactions’, poco ilustrativos, lo
que no es de extrafiar dada la falta absoluta de ex-
periencia, que en csa época se tenia sobre la enfer-
medad en cuestién.

Diez v ocho aiios 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 imico casgo en que haya dado
resultado; como curiosidad, transeribimos pues, tex-




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 la eura el enfermo pudo cami.-
nar hasta veinte millag 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 1a descripeién de otro caso, con autopsia,
bero hace un estudio incompleto de la afeccion .

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 efectudé Poggiale.

Posteriormente en Inglaterra, Hawking v Wil-
kinson publican en los ailos 1844 y 1846 respectiva-
mente, dos nuevos casos eon una descripeién bastan-
te completa de la 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 misculos y del te-




Jido tendinoso, analiza los trabajos anteriores v da
la bibliografia completa hasta su época. En ese mis-
mo afioc Hutchinson agrega un nuevo caso a los ya
existente (1860) . Al atio siguiente en 1861, William
Skinner, publica un nuevo caso de un nifio de trece
afios con produceiones 6seas multiples.

En 1864 - 65, Virchow en su “‘Tratado sobre tos

tumores patoldgicos’’, consagra un importante ca-

pitule a estas osificaciones; las deseribe como osteo-
mas multiples o como exostosis, y para explicar su
origen crea el término de ‘“diatesis osificante’’, que,
1 segln él, puede ser hereditaria v congénita sobre to-
do cn 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 catoree afios con un extraordinario desarro-
llo de formaciones éscas distribuidas en diferentes
regiones del cuerpo, especialmente cn el dorso. Su
observaeién 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 ¢l microscopio en su estudio.

En ese mismo afio, Zrollinger, de Zrurich, pu-
blica el primer caso observado cn Suiza: se trataba
de un sujeto de 24 afios, con osificacién casi comple-
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ta de los miisculos 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-
¢ién y con ese motivo analiza las observaciones he-
chas hasta entonces y hace un estudio de conjunto
que ha quedado cldsico. Tiene el mérito de haber
sido el primero que considerd esta enfermedad como
una entidad mérbida independiente, separindola
pbor 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,
¥ que si bien es cierto que consagra un error en cuan-
to a etiologia v localizacién, como veremos en el eur-
s0 de este trabajo, es hoy en dia universalmente
adoptado. s este mismo autor quien llegé a con-
clusiones anatomo-patolégicas consideradas hasta
ahora como exactas; es é1 también, quien divide la
marcha de las lesiones en tres periodos que han que-
dado cldsicos: un primer periodo o estado de infil-
tracion embrionaria; un segundo de induracién con-
Jjuntiva y un tercero de osificacién. En una palabra,
es Miinchmeyer quién, a pesar de haber consagrado
algunos errores que combatiremos en el curso de
huestra deseripeién, ha hecho progresar méas el co-
nocimiento de esta rara enfermedad.
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Después de la publicacion v el estudio de este
autor, que marca una ctapa importante en la histo-
ria de la afeceion que nos ccupa, se suceden con re-
lativa frecuencia las observaciones. Al afio siguien-
te del trabajo de Miinchmeyer, cn 1870 Byers relata
un nuevo caso. A este le sigue dos afios més tarde
(1872), Hamilton con un nuevo caso; en el mismo
ano, Bennet, hace otra publicacién eon 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-
cién con Florschiist.

Gibney y Huth, en los afios 1875 y 1876 respee-
‘tivamente, prescntan, cada uno, una nueva observa-
cién. Pero es nccesario llegar al 1878, para encon-
trar un estudio importante: ¢l de Mays publicado
en dicho aito. Hste autor, sin agregar ninguna ob-
servacion personal, analiza los casos anteriores, so-
bre todo los de Minchmeyver v Florschiist-Gerbet;
tuvo ocasién de hacer la autopsia y estudiar micros-
cépicamente esos dos casos. Como resultado de ese
estudio, emite por primera vez la teoria de que la



— 62 —

miositis osificante brogresiva, no es una enferme-
dad del misculo siné de los elementos conjuntivos
en general; al mismo tiempo, lanza la hipdtesis de
que se trata de una enfermedad do origen congénito
Y titula su memoria “La pretendida miositis osifi-
cante”, pues sostiene que las lesiones verdaderas del
misenlo son secundariag y debidas a la compresién.
Ya veremos, en el curso de nuestro estudio, lo que
hay de cierto es esta teorfa. »

' En el mismo afio (1878), Nicoladoni publica un
nuevo easo de un nifio de 7 afios; emite la hipGtesis
‘de que se trata de una afeccién del sistema nervioso
central, de la médula prineilpamente, 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 aflo més tarde, en 1879, Helferich al publi-
¢ar una nueva observacién de esta enfermedad, sos-
tiene la opinién ya emitida por Mays en 1878; que
‘la Miositis osificante brogresiva no es una afececion
del musculo siné del tejido conjuntivo. A este autor
corresponde el mérito de haber insistido v Hamado
la atencién sobre las malformaciones de los dedos
del pie v 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.




is recién Helferich, el que insite sobre ellas
déndoles la importancia que le corresponden, y que,
- €omo veremos al estudiar la patogenia, sirven en i i
gran parte para aclarar la naturaleza de esta obs-
cura enfermedad. En las publicaciones que siguie- !
ron a la del autor citado, los observadores constatan
casi siempre esas malformaeciones, que, como vere- )
mos, se encuentran en nuestros dos casos de obser-
vaeidén personal.
' Tres afios mis tarde cn 1882, Partsch publica
un nuevo caso, y al afio siguiente (1883) Kiimmell
Preseta al XIT Congreso aleman de Cirugia, otro
enfermo de 13 afios victima de osta enfermedad.
En ese mismo afio (1883) ¢ 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 Ia practica particular de
‘Uhde y Krause, v la tiltima era personal.

Kohts en 1884 publica un nuevo caso. Dos afios
mas 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
dc Reidhaar.

Lendon en 1887, publica otro caso, con estudio
mieroseépico de la médula cervieal, estudio que des-
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graciadamente no arriva a ninguna coneclusién. Si-
multidneamente con esta publicacién y en el mismo
afio, aparece una nueva observacion de Helferich.

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

El caso de Pollard, publicado en ‘‘ The T.ancet’?
en 1892, nos ensefia lo poco que se debe esperar del
tratamiento quiruargico de csta afeccién, pues a los
cuatro meses de operado su enfermo (nifno de 9
afios), se reprodujeron los tumores dseos.

En este mismo ailo aparecen 4 observaciones
mas: la de Stonham; la de Giaxa, de Casamiceciola;
la de Bremshon, en un sujeto de 20 afios; v la de
Babeck, médico del Hospital de Nifios de Varsovia.

En el atio 1893 no se encuentra ninguna nueva
observacidén ; solo hay el trabajo de Manny, que no
es mas que un comentario del caso observado por
Helferich en 1889. v ya eitado méas arriba.

En 1894 se encuentran varias observaciones de
distintos autores: la de Linsmeyer, en Alemania co-
mentada detalladamente cuatro ailos después, en el
98, por Nissim de Paris; la de Kissel, de Moscou en
un nifio de 19 meses y en ¢l 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-
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mer periodo del procesu anatomo-patoldgico de esta
afeccion; la de Weldon Carter y la de Gibney.

Stephen Paget, en ¢l ailo 1893, cita una nueva
observacién personal, a la que sigue en el mismo afio,
otra de Fiirstner. IEn esta misma época (1895), apa-
rece la importante memoria de Lexcr, titulada: ““ La
induracién eonjuntiva en la miositis osificante pro-
gresiva’”’ . Este autor presenta en su trabajo un caso
de esta enfermedad en un sujeto de 50 anos, y es-
tudia microscépicamente v cn detalle el segundo pe-
riodo o de induracién conjuntiva de Miinchmeyer.

Ponfick, Bollinger y Narath, en ese mismo aflo,
analizan y estudian detenidamente cl caso de Lins-
meyer del 94, pero nos afladen ninguna nueva obser-
racion a las va existentes.

En el afio 1896, Zeuge-Manteufell, presenta al
Congreso de Cirugia Aleman de ese aflo, el esquele-
to de un sujeto atacado de la enfermedad de Miinch-
meyer v seguido en su evolueidén por él.

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

Sicmpre en el mismo ailo de 1896, aparecen dos
nuevos casos: el de O. Paget, en una nifiita de 5 afios
v el de Willette, en un hombre de 35.
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Pincus, en el atio 1897, publica el caso de un sujeto

de 25 afios; con ese motivo hace un largo estudio de
la afeccidn y sostiene la influencia, segin él prepon-
derante, de los traumatismos obstétricos durante el
parto, traumatismos que jugarian, segdin su manera
de ver, un rol importante en la eclosién de la enfer-
medad. KEn este mismo afio, 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 mis, estudiados respectivamente por
"‘Burgerhoust, de Leyden; Herringham, de Londres
y Salomoni de Turin; los tres cn 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, v dejando algunos por desco-
nocerlos v que nosotros citamos en nuestra historia.
Reunen asi un total de 49 casos (nosotros citamos 58)
legando a admitir en una de sus conclusiones el ori-
gen nervioso de la afeccién opinién yva emitida por
Nicoladoni en 1878. Constituye cl trabajo de Weil
y Nissim, a pesar de consagrar algunos errores, uno
de los mas completos conocidos hasta ahora. Hstos
autores proponen llamar a la afeceion, ‘‘ Enfermedad
«de Miinchmeyer’’ que no prejuzga nada en cuanto a




sitio de las lesiones, etiologia y patogenia; y que
nosotros consideramos maéas justo cambiar por el de
Dusch. Miinchmeyer, en atencidén a qué fué Dusch ¢l
primero que la Hamd Miositis osificante progresiva.

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

Jules Comby de Paris, en 1898, publica en los
“¢Archives de Medecine des enfents’’, un interesan-
te estudio de conjunto sobre esta enfermedad. Con
su reconocidad autoridad, da una deseripeién deta-
llada de la sintomatologia y acompafia su trabajo
<con fotografias de los casos de Zollinger, Miinchme-
ver, Nicoladoni, Helferich y Kiimmel. Constituye,
la publicacién del Doctor Comby, un resumen de to-
dos los conocimientos adquiridos hasta entonces, ex-
puestos en una forma clara y didactiea.

Al afio siguiente (1899), aparccen cuatro-casos
mas, publicados y estudiados cada uno por Nieolay-
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. El 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 log citados por nosotros.
Aceptamos, entonees, como conclusién, que los casos.
conocidos v que hemos citado son en ntimero de 65
hasta el afio 1901. A estos hay que agregar los pu-
blicados en el siglo xx, que pasamos a citar,

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

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

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

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

Jasa de Expodsitos 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, ¥ a propoésito de
é], publica en el “Traité des Maladies de 1’Fnfan-
ce”’ (tomo 1v, Parfs 1904), un detallado e intercsan-
te estudio sobre la enfermedad, siendo ¢l primer au-
tor argentino que se ocupa de este tépico. Constitu-
ve el trabajo del Doctor Davel, uno de los mas com-
pletos v claros publicados hasta entonces; hace una
descripeién clinica detallada de la enfermedad, ba-
sandose en el caso observado por él; v después de
analizar la etiologia v patogenia, llega a la conelu-
si6én de que no se trata de una miositis o enfermedad
del musculo, 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 v evolucion de la dolencia en cuestion.

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

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 SBociedad Médica Argentina’’ un trabajo, que con
el del Doctor Davel, constituyen los dos Gnicos tra-
bajos de la bibliografia argentina hasta la fecha.

En ese mismo afio, Charles Dighton, agrega una
nueva observaciéon 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.
un nuevo easo 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 topico.

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
encucntran siempre esas malformaciones y dice que
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si el porcetaje no es mayor es porque muchos ca-
s80s no han sido bien estudiados. Por consiguiente
incluyve definitivamente esas malformaciones en el
cuadro sintomatico de la enfermedad.

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

FEn ¢l curso de ese mismo afio, F. Bauer, presen-
ta a Ja ‘*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 ningin 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 v 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 aiio 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 afo, 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 hibliografia de ese afio, la versién taquigrifica sa-
cada por el Doctor Rogelio D’Ovidio ¥ publicada en
“‘La Prensa Médica Argentina”’, de Ia conferencia
dada ante el curso oficial, por el profesor titular de
Clinica Pedistrica de nuestra Facultad, el 26 de
Agosto de dicho afio. Toma como base de exposi-
€ién para su clase, el mismo easo que constituye el
1. de nuestras observaciones personales. Cita, ade-
Ihés, el caso observado por €l en Parfs, en el servicio
del Profesor Hutinel ¥ 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 afeceién durante el largo
periodo de un siglo ¥ medio. Probablemente muchos
enfermos han pasado desapercibidos, sobre todo en
el siglo xvI1L, en que los medios de que se disponia
bara el estudio de esty enfermedad, en barticular, y
de los procesos anétomo—patoléligos, 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 afeccién, como es Francia.




En la Republica Argentina, son solo 3 los ca-
s0s observados. Uno publicado, como 1o hemos di-
cho més arriba, por el Doctor Roberto Solé en 1908,
Los otros dos, constituyen el objeto del presente es-
tudio.

Si hacemos un resumen del ntmero 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 conocidos, numero
reducidisimo si se tienen en cuenta estos dos facto-
res: el lapso de tiempo (de 1740 a 1916), en primer
Iugar; y en segundo término, el hecho de que se trata
de observaciones recogidas en todo el mundo, sin,
distincién de raza ni pais.

Se desprende también de la lectura de esta His-
toria, que el nimero de observaciones aumenta con-
siderablemente en estos tiltimos afios, ¥ que la pro-
duccidn literaria sobre este tépico, es mucho mas
abundante en esa época que en los afios anteriores.
Prueba de cllo son las estadisticas publicadas por
otros autores. Asi, ¢l Dr. Davel, en su trabajo del afio
1804, liega a un total de 66 casos conocidos; nosotros,
€n el corriente afio, a un total de 91. Seglin se ve
por esto, en 12 afios (de 1904 a 1916) los casos re-
gistrados son 25, es decir, mas de la tercera parte
de los conocidos desde 1740 hasta 1904.
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Puede observarse también, que el ndmero de
enfermos es mucho mayor en determinados palses
que en otros. Alemania, por ejemplo, es la mas rica,
en observaciones, siguiéndole Inglaterra. Francia,
por el contrario, es sumamente pobre. No citamos,
por ahora, nada més que el hecho sin mayores ¢o-
mentarios. La estadistica detallada con las dedue-
ciones que de ella pueden sacarse, la estudiamos con
detenecién en el capitulo de Etiologia.




CAPITUCLO IIX

DESCRIPCION CL{NICA

S6lo nos ocuparemos, en este capitulo, de hacer
un estudio de conjunto de los sintomas generales
v locales de esta enfermedad, insistiendo sobre los
mas 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 afeccion: la presencia de tumores o neofor-
maciones de estructura 4sea en ciertas regiones del
cuerpo, acompaifiadas 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.



Es sobre el estudio de éstos v de los anteriomente
citados, que versara el presente capitulo, comenzan-
do por el analisis de la forma como se inicia la afee-
cién.

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 baflar al nifio, nota la existencia
de un tumor duro, que hasta entoneces, nunea hahia
constatado.

Esto se explica facilmente, si se tiene en cuenta,
lo silencioso de los sintomas locales y generales, vy
por otra parte, el hecho de hallarse situadas, esas
neoformaciones, en regiones poco accesibles a la vis-
ta del paciente (dorso, nuca). Es recién mas ade-
lante, cuando el proceso estd méas 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 Ppresen-
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 1o hemos deserito, es aguda y rica en manifesta-
ciones de orden general y local.

Qon Tos sintomas inflamatorios, los que dominan
la escena, en este segundo caso. Hay fiebre, que pue-
de llegar hasta 38 grados ¥y ain mas, durando
tres o euatro dias segtin la intensidad del proceso
v el grado de extension de la lesién. A la presencia
de esta temperatura anormal, acompafia todo el cor-
tejo sintomatico general de los estados febriles.

T.as modificaciones del estado local, son muy
acentuadas también cn estos casos. La regién ata-
cada es sensible pudiendo llegar a ser muy dolorosay
dolor que impide los rmovimientos de las articula-
ciones mas vecinas al sitio de la afeccion, no porque
el proceso inflamatorio llegue hasta la articulacién
misma, siné por el edema generalizado que provoca.
En el sitio atacado, se forma una tumefaceién sin
T{mites bicn precisos, pseudo-fluctuante y de con-

sistencia analoga a la del eautchout 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 tumefaccidn, en ciertos ca-
sos excepeionales, desaparece completamente, de-
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Jando en su lugar una atrofia mAas 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 tumefaceién, se transfor-
ma poco a poco, en una masa fibrosa, verdadera ca-
1losidad muscular, con limites bien netos, que se va,
endureciendo mas y més, hasta transformarse en
un tumor déseo 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 tards 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 inﬁamatoria, el proceso no
se limita a la produccién de un tumor Jseo. 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 ecomo
la primera y termina en la producecién de tejido fi-
broso primero y 6seo 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 museculos, brogresa, en una palabra, justificando
€l nombre que lleva.




Kl tumor éseo, una vez constituido, se nos pre-
senta a la inspeeeidn, como una masa irregular y de
forma variable. Redondeado, sobre todo cuando tie-
ne su asiento en los misculos anchos del dorso,
es pequelio al principio, siendo comparado por
Munchmeyer, en este periodo, a una arveja o poroto.
Cuando se localizan en los miisculos de los miembros
“toman méas 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 voltimen, al mismo tiempo que apa-
Tecen 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 scos laterales que rodeaban el -
torax a ambos lados de la columna vertebral ¥ que
se 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 cicrtos casos en que la neoformacién es muy
superficial o termina en punta aguda, la piel esti
adherida intimamente a clla 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
aiin a la presién.

En cuanto a localizacién, puede decirse que el
Proceso 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
miusculos lisos o de la vida vegetativa son siempre
respetados. Miinchmeyer, estudiando las localiza-
‘eiones y la frecuencia de inmunidad de ciertos miis-
culos como los que hemos citado, llega a la conclu-
sién de que todos aquellos musculos 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 explicacién cientifica, pero que
estd 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-
mandose este, en una verdadera cuerda tensa y ri-
gida.

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

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

Los misculos que més frecuentemente son in-
vadidos, son los del dorso ¥y nuca. Es por ellos que
comicnza siempre el proccso, para cxtenderse de
ahi a las demas regiones. Es esa la causa de que se
constaten en esas zonas los nueleos mas duros: por-
que son ellos los mas antiguos en c¢volueién.

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 implantacién en el tronco a su extre-
midad libre. Ya hemos dicho, que los musculos del
abddémen son comtinmente 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, transeribimos algunas
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estadisticas de los autores que se han ocupado mas
de este asunto. T.orenz en 38 €asos recopilados, en-
cuentra las siguientes localizaciones:

21 veces . . . musculos del dorso v nuca
T, ... . ,» hombro

4 ,, .., ’ »» cuello

2 ,, ... maseteros

2, ... misec del miembro superior
2, L. 9 ’s ’ inferior
38 casos.

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

32 veces . . . ‘misculos del dorso y nuea

T o, ... . » hombro

6 vy ,» cuello

2 - de la cara

2, . de los miemb. infer.
2, L. ’ » » 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 ¥ 5 veces por los
‘hombros.



De ‘acuerdo con estas cstadisticas v con las de
la mayor parte de los autores, podemos aceptar,
pues, que la enfermedad que nos ocupa se localiza
de preferencia en el dorso y nuca. Es ahi donde se
inicia el proceso para extendcerse 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 v donde su
intensidad es mayor. Su actitud es caracteristica:
rigida, con los movimientos verticales ¥ horizonta-
les disminuidos o totalmente abolidos, segtin que el
Pbroceso 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 ai
ponerse en contacto con el manubrio del esternén;
tal el caso descrito por Goto, en que la eabeza se ha-
1laba 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 homdlogo; en estas condiciones, como es natural,
la cabeza se encuentra tironeada hacia el lado afec-
tado, v se sittia en una posicion andloga a la de lgg
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 cs esta loealizacién) v
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 v fijeza se hace en posicion nor-
mal. Pero si, como es mucho mas frecuente, la dis-
tribucién -de los puntos osificados no es anédloga 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 eon-
sisten principalmente en 1a cifosis, lordosis y sobre-
todo escoliosis, mas o menos acentuadas, segtn la.
intensidad del proceso v la importancia de los.



niisculos 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 cnceuentra
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 osificacion de los misculos elevadores
del omoéplato, tales como el trapecio y el angular,
estos musculos quedan acortados v rigidos, elevan-
do, por consiguiente, el hombro correspondicnte ¥
situandolo en una posiciéon més alta que la de su
Thomélogo del lado sano. Cuando el proceso ataca
por igual ambos lados, caso mas raro, la cabeza se
encuentra ecomo hundida entre ambos hombros, por
1a elevacién de éstos, y ¢l euello 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 musculos de esa
regién, tales como el deltoides, el coraco-braquial,
los redondos mayor y menor, es decir, aquello musecu-
los que partiendo del tronco, 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 miisculos, 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 abducecién.

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 Gseas duras y resistentes que ahuecan considera-
blemente la cavidad axilar e impiden o disminuyen
mucho los movimientos de propulsién hacia adelan-
te y hacia atras, del miembro superior.

La posicién del antebrazo con respecto al bra-
zo, es variable segiin los grupos musculares ataca-
dos. Si los antagénicos flexores ¥y extensores s¢ osi-
fican por igual, claro est4, que su accién se neutrali-
za y el mlembro queda recto. Pero esto es comple-
tamente excepcional. La accitud tipica del miembro
superior en esta enfermedad, es la semi-flexién del
antebrazo sobré el brazo, debido al hecho de que los
miusculos flexores biceps y braquial anterior son mas
intensa y frecuentemente atacados que el triceps,
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musculo este extensor por excelencia del miembro
superior.

Los mtsculos del antebrazo son excepcibnal-
mente atacados, de ahi que cste segmento del miem-
bro tordcico conserve casi sicmpre sus movimientos
libres. Sin embargo, autores hay, que citan la pre-
sencia de osificaciones en esta regién; asi: Mays y
Lexer, las han encontrado en los muisculos ancéneo
y segundo radial; Miinchmeyer las encuentra en el
espesor del extensor comun de los dedos y del flexor
superficial ; Pinter, en el palmar mayor, cubital an-
terior vy redondo pronador: Pollard en el largo su-
pinador. Pero son, como hemos dicho, hechos excep-
cionales. Pasa 'lo mismo con los misculos de la
mano.

Si seguimos la generalizacion del proceso en
orden decreciente de frecuencia, llegamos a los
miembros inferiores donde también origina actitu-
des viciosas de estos.

La articulacién coxo-femoral se encuentra, a
veces, inmovilizada y rigida. Tal el caso de Minke-
witch, en que existian verdaderos puentes dseos ex-
tudiados desde el pubis hasta el hueso del muslo,

En los muslos, lo mismo que en los brazos, los
musculos flexores son atacados con més frecuencia
que los extensores. (Jomo resultado se produce, la
semi-flexién del muslo sobre la pelvis.

FEn la posicidn vertical del sujeto, esta semi-fle-
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xi6n se traduce por una inclinacién hacia adelante
de la regién lumbar, que unida a la inclinacién en el
mismo sentido del tronco y de Ia cabeza, que ya he-
mos descrito, da al sujeto una actitud coracteristi-
€a: agobiado, mirando al suelo, *como si buseara un
objeto perdido’. Esta inclinacién total haeia ade-
lante, hace que su centro de gravedad se avance tam-
bién hacia adelante; de ahi que el enfermo tenga
‘una forma tipica de caminar: con la cabeza mas ade-
lante que los pies, 1o hace en una forma réi:)ida, apu-
rado, corriendo tras su centro de gravedad, en la
misma actitud que lo hace un sujeto que ha recibido
un fuerte empellén en la espalda.

Esta forma de caminar tan tipica, se observa de
una manera muy clara en una de nuestras observa-
‘ciones. La describiremos con mis detalles, al ocu-
Pparnos de ella en particular.

Ademais de los musculos Y grupos musculares
citados, existen otros en que el proceso osificante
también se manifiesta. Tales son los miusculos mas-
ticadores: temporales ¥ maseteros, de localizacién
relativamente frecuente. En estos casos la separa-

cién del maxilar inferior del superior es imposible
-0 se hace en condiciones dificultosas ¥ en una exten-
8i6n sumamente disminuida. A esta categoria per-
tenece una de nuestras observaciones pursonales, que
mas adelante detallaremos: la de la mia Lydia del
Prete, de 13 afios de edad, cuya boca no puede abrir-
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se siné eon dificultad, llegando a costa de grandes
esfuerzos a conseguir una separaciéon de apenas un
centimetro entre ambos labios.

Cuando estos casos son exagerados, pueden lle-
gar hasta comprometer la vida del sujeto, por difi-
cultad en la alimentacién. Kelbourne-King, cita el
caso de un nifio de pecho en estas condiciones, muer-
to por inanicién. No son raros los easos que se re-
gistran en la literatura, en que habia sido necesario
abrir una brecha, arrancando uno o mas dientes,
para permitir el paso de la sonda géstrica.

Analizadas asi en detalle las actitudes vieiosas
que originan esta dolencia, s6lo nos queda, para
<completar el cuadro de esas actitudes, hechar una
vista de conjunto sobre uno de esos enfermos, con-
siderado en el maximum de intensidad de la afec-
cidn.

Se nos presenta asi a considerar un sujeto en
condiciones desesperantes v de un aspecto verdade-
ramente imponente. Duro, rigido por consecuencia
de la ankilosis de sus grandes articulaciones, se ase-
meja a un bloc de piedra, de una pieza, pudiendo
levantarse en masa tomandolo por una de sus extre-
midades. Parado, se nos presenta inclinado hacia
adelante, préximo a cacr y teniendo que realizar
verdaderos prodigios de equilibrio (segin la justa
expresién de nuestro profesor de Pediatria) para
no perder su centro de gravedad y no caerse, ven-
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ciendo la atraccién que ejerce sobre €l el suelo, como
légica consecuencia de su actitud exageradamente
inclinada haecia adelante, actitud por demas, notable
inclinada hacia adelante, actitud por dem&s insta-
ble ¥ que predispone a las caidas, tan frecuentes en
estos enfermos. Con la cabeza rigida, las mandibulas
contraidas, cl dorso escoliético v lleno de prominen-
cias 6seas, los miembros inferiores semi-plegados v
separados entre si para aumentar su superficie de
apoyo sobre el suelo, los brazos pegados al tronco v
cruzados sobre el torax por la flexién de los antebra-
Z0s, nos presenta el enfermo un aspecto de ser insen-
sible, de cosa asemejandose a una momia o como lo
compara poéticamente Nissim a la estatua de la
*Désolation en priére’’. Impotente para hacer cual-
quier movimiento por si solo, estos sujetos, lamados
hombres petrificados por Virchow y por Davel hom-
bres esqueletizados; necesitan la ayuda de un terce-
ro para cualquier acto elemental de su vida. Sin
embargo, v a pesar de esa especie de caparazdn osea
que los recubre, sus drganos internos funcionan co-
rrectamente, en la mayor parte de los casos, su inte-
ligencia es elara y son sujetos destinados a una lar-
ga y penosa existencia, siempre que alguna compli-
cacién o enfermedad intercurrente (la tuberculosis
por lo comin) no venga a poner fin a su dias.

En la mayor parte de los casos, los misculos
veeinos a la regién atacada, sufren una verdadera




_.91._

Kohts han encontrado, en sus observaciones, una
tico de dichos musculos; efectivamente, en ellos hay
una manifiesta disminueién a la exitabilidad eléetri-
ca por la corriente faradiea. Solamente Gerber ¥

Kobhtsham encontrado, en sus obscrvaciones, una
reaceién normal.,

Estudiado, asi en conjunto, uno de los sintomas
capitales dc esta enfermedad, las ncoformaciones
éseas con las actitudes viciosas que ellas determinan,
vamos a ocuparnos ahora, de otra de sus caracteris-
ticas importantes: las malformaciones de origen
congénito.

Ya dijimos al empezar este capitulo, que basta-
ba la concomitancia de estos dos grandes sintomas,
cuando estaban bien manifiestos, para establecer el
diagnéstico de Miositis osificante progresiva. Kn
efecto, puede decirse, que 1o hay enfermo de esta
clase, que no prescnte estas malformaciones.

Ante todo, debemos considerar como malforma-
ciones de origen congénito, toda una serie de vicios
o detenciones en el desarrollo de ciertos ‘brganos,
que presenta cl sujeto ya al nacer. De todos esos vi-
cios, el mas frecuente en la enfermedad que nos ocu-
pa, cs la microdactilia. I5s en clla que nos detendre-
mos mas especialmente, por ser la principal y la
mejor estudiada. IPasaremos después en revista al-
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gunas otras también ohscrvadas, aunque mucho me-
nos frecuentes.

Si recorremos la historia de esta afeceion v es-
tudiamos su literatura, veremos que el primer oh-
servador que cita o menciona estas malformaciones
es Grerbert es su trabajo del afio 1875. Hasta ¢l, nin-
guno de los trabajos publicados hacia mencion de
este sintoma tan importante, probablemente porgue
habia pasado desapercibido. Gerbert mismo, no
hace més que citarlo sin darle mayvor importancia;
dice textualmente este autor en su trabajo: ““Es no-
table la pequeilez econgénita (microdactilia), de los
dedos grandes de ambos pies, siendo bien desarro-
Hados los demas’’. Mas adelante no vuelve a hablar
de este sintoma.

Es a Helferieh, que corresponde al mérito de
haber insistido sobre este punto, dandole toda la im-
portancia que merece. HEste autor, en su trabajo del
afio 1879, eonstata el hecho, amplia la somera des-
cripeién de Gerbert y estudia con detalle el sintoma
en cuestion.

Después de ¢&l, ya sea porque el estudio de los
casos se hacia mejor o por cualquier otra causa, o
eierto es que en todos los trabajos se encuentra men-
cionada la mierodactilia con la importancia que le
corresponde. Asi lo hace notar Pinter en su trabajo
del afio 1883.

En ese mismo afio, Kiimmell, en su comunica-




cion al X1II Congreso Alemdn de Crugia, constata
también el hecho vy dice: ““Kn los dedos grandes de
ambos pies, falta la primera falange por completo,

articulandose ¢l metatarsiano directamente con la.

ultima falange de donde resulta un acortamiento
notable de los grandes dedos™.

Uhde, por esa misma época, decia: ““Mi enfer-
mito nacié con un acortamiento de ambos dedos gor-
dos por ausencia de una falange’.

Tres afios mas tarde en 1886, Sympson, no so-
lamente hace notar que hay una microdactilia con-
génita en su caso, siné que observa también la mis-
ma malformacién en el padre de su enfermo.

Partsch v Godlee, en esa misma fecha, son los
primeros auntores que encuentran la microdactilia
en la mano.

En el afio 1897, Pincus, el sostenedor del trau-
matismo obstétrico durante el parto como causa
etiologica de la enfermedad, encuentra que desde

Pinter (1883) hasta él, de 15 casos conocidos, nueve

tienen microdactilia.

Pesde entonces, puede decirse que la microdac-
tilia, espeeialmente del dedo gordo del pie unida a
veees a otras malformaciones, se encuentra constan-
temente en esta enfermedad, pudiendo considerarse
un sintoma importante de clla.

Jiingling, en su trabajo del afio 1912, que es uno
de los mas completos y en el que estudia muy espe-
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cialmente esta malformaciones, llega a la siguiente
conclusién: De 67 casos que ha podido recoger de
la literatura, solo considera 43 como bien estudia-
dos; ahora bien, de esos 43 casos, 30 presentan mal-
formaciones, lo que da una proporeién de 70 olo;
porcentaje que indudablemente seria mayor, si el
estudio de algunos casos fuera mas ecompleto y de-
tallado.

Por nuestra parte, podemos agregar, que en los
-dos casos que presentamos en este trabajo, sc encuen-
tran las malformaciones citadas, ademas de otras de
menor importancia.

Jiingling, en su citado trabajo, hace una deta-
llada clasificaciéon de estas malformaciones del pic
'y de la mano, con las causas que las producen, cla-
sificacién que puede resumirse en los siguientes cua-
dros sindpticos:

Microdactilia sin anomalias
articulares. (Casos de Nicolag-
PRIMBR GRUPO ............ gen,, Moriam, Lindon, Carter,

Babeck, Godles, Paget, First-
ner, Bonguhont.

a) Existencia de ambas fa.
Microdactilia | langes con atrofia dela 1*yan-

B o l ; P . A
SHGUND { con anomalias | quilosis de la articulacién in-

GRUPO.. | ,rticulares . ... ter-falangica.

b) Sindstosis entre el me-
tarsiasmo y la 1* falange.

Microdactilia por falta de
| una falange.

TERCHR GRUPO ............

Deformidades del dedo Fordo del pié
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En todos estos casos, se observa la posicién en
Valgus, del dedo gordo, posieién que es de origen
secundario y debida a la desproporeién que existe
entre el dedo atréfico v su base anormalmente des-
arrollada y por consiguiente, defectuosamente im-
plantada sobre ¢l metatarsiano correspondiente.

Ya hemos dicho, que no es solamente en los de-
dos del pie donde se observan estas malformaciones.
Bi bhien es cierto que es ahi donde se encuentran con
su miximun de frecuencia, no lo es renos, que sue-
len observarse también en los dedos de la mano. Mu-
<chos autores las citan, habiéndolas podido constatar
también nosotros en nuestros dos casos personales.
También cstudia Jiingling y clasifica detalladamen-
te
que resumimos en el cuadro siguiente:

, estas malformaciones de la mano, clasificacién

[ Microdactiliasin ar-
PRIMER GRUPO.......... , .
| anomalias ticulares
Malforma- '
ion ; s
© L es del dedo [ a) Con anquilosis
pulgar de la Microdactilia | de la articulacién in-
maro ....- PR SBGUNDO z . .
con anomalfas |ter-falingica.
GRUPO.. 1 ,rticulares ....| b) Coun sinostosis
entre el metacarpo y
t |la 1* falange.

Xo es raro observar también en la mano como
en el pie, la posicién defectuosa del dedo atréfico.
No entramos en el detalle de los vicios de con-




formacién de los demas dedos del pie y de la mano,
por ser mucho mas raro que los citados.

Haciendo un resumen general de lo que lleva-
mos dicho sobre microdactilia, podemos establecer
que: Las malformaciones de los dedos mis frecuen-
tes en la Miositis osificante brogresiva, son: la mi-
crodactilia simétrica de los dedos grandes con po-
sici6n valgus de dichos dedos, para el pie; combi-
nada, a veces, con microdactilia de los pulgares,
para la mano; Y Ias raras veces, ann, con micro-
dactilia de los demas dedos del pic y de la mano.
Cualquiera de las microdactilias citadas, puede ser
producida por atrofia o ausencia de una falange,
con o sin anquilosis de la articulacién correspon-
diente.

Como una excepeién a estas malformaciones
de los dedes, podemos citar ol caso de Linsmeyer,
en el cual en lugar de una microdactilia del dedo
gorde del pie, habia una exéstosis en dedicho dedo,
que lo hacia aparecer como una falange doble y que
Virchow describe como una deformidad acrome-
galica.

Queda asi estudiada la malformacidn congénita
mas frecuente, casi budiera decirse constante, de
esta enfermedad ; la microdactilia . Pero no es ella
la Gnieca; existen otras que aunque mas raras se han
observado también. Citaremos algunas de ellas.

Florsehﬁtz—Gel‘b@rt, constatan en su caso una




atrofia eompleta del pene. Stempel, acusa en su one
fermo, la ausencia congénita de ambos 16bulos del
pabelldn de la oreja v de los dos incisivos medios su-
periores. Jiingling, encuentra una hipospadias com-
pleta. En uno de nuestros ¢asos, hemos podido cons-
tatar nosotros una cctopia testicular doble ¥ un mar-
cado prognatismo del maxilar superior que lleva sus
dientes implantados en una forma sumamente irre-
gular y defectuosa.

Ademas de estas malformaciones de todo orden,
se citan también casos en que existian, no va anoma-
lias congénitas propiamente dichas, como son las
hasta aqui citadas, siné mas bien ciertos detenimien-
tos en el desarrollo de estos sujetos.

A esta categoria pertenece, entre otras, la pe-
queiiez de la talla; que puede llegar a veces hasta
constituir un verdadero nanismo. Tal es el caso de
Byers que cesa de erecer por completo a la edad de
10 afios. ¥l de Pinter, que a la edad de 20 afios me-
dia solo 1 metro 30 centimetros de estatura. Weill
y Nissim, explican esta pequetiez de la talla, por la
presencia de verdaderos amanchons de tejido Osco
que rodeando las articulaciones, se extienden sobre
ambos huesos vecinos, impidiendo asi su ulterior
crecimiento.

Mencionaremos, tambicén, como cjemplos de de-
tenimiento de desarrollo observado en estos enfer—
mos, la tardia aparicién de las funciones sexuies.
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Los periedos menstruales faltan por completo y ha-
cen su apariciom sumamente tarde. Tal el caso de
Pinter, que menstrué recidn a los 20 afios; el de
Munchmeyer, en que la menstruacion no habia apa-
reeido todavia a la cdad de 22 afios.

Vamos a pasar ahora, en revista de una mane-
ra rdpida, el estado de las funciones de la vida vege-
tativa en estos enfermos.

Ante todo diremos, que en regla general ¥ siem-
pre que el proceso no se halle demasiado avanzado,
los distintos érganos no presentan mayores altera-
ciones y los aparatos funcionan normalmente. Sin
cmbargo, hay algunos pequeiios detalles que convie-
ne analizar para dejar completo este capitulo.

La respiracion pierde, por lo gencral, su tipo
ordinario, dependiendo este cambio en el tipo res-
piratorio, de la cantidad, el tamafio ¥ especialmente
la situacion de fos tumores Gscos. Asi, por ejemplo,
si son los espacios intercostales Gltimos o los mruiscu-
los abdominales los osificados, ¢l tipo respiratorio
scrd costal, atin en un hombre, cn que sabemos Ia res-
piracién cs preponderantemente abdominal en conr-
diciones normales. Fl caso inverso sue adera, sila
enfermedad ataca de preferencia la parte superior
del torax (caso mds frecuente) ; en ese caso tendre-




mos un tipo respiratorio abdoeminal atn en una mu-
jer.

No hay que olvidar tamnbidén, que es el torax v
cl dorso, el punto de asiento preferido de las lesio-
nes. Por consiguiente, si los misculos de la caja to-
racica estan osificados, tiene que disminuir la expau-
si6n y la excursion respiratoria de estos enfermos;
de ahi que esta cxpansiom no pase de I a 1 % centi-
metro, atin cn las mas amplias inspiraciones, Como
consecucuieia 1ogica, la ventilacién pulinonar es de-
fectuosa, la hematosis se hace en condiciones infe-
riores a las normales, de ahi la disnca al menor es-
fuerzo y la gran predisposicién que pava la tuber-
culosis tienen estos enfermos; tubereulosis que pone,

«con bastante frecueneia fin a sus dias, constituyendo

la forma mas comiin de terminacién de estos sujetos.

Las funciones digestivas, se llevan a cabo, por
lo general, normalmente. El apetito conservado v,
a veces aumentado, excepeionalmente disminuido.
Fuera de los obstdaculos metanicos que pueden ofre-
cer la osificacion de los maséteros v que va hemos ei-
tado, la masticacién v la deglueidn se hacen bien. Sin
cmbargo, cuando.la afeceién comienza por fendme-
nos agudos ¢ inflamatorias muy acentuados (la for-
nia aguda a que nos referimos al comenzar este ca-
pitulo), v gue esos fendémenos inflamatorios se

Tocalizan en la vecindad de drganos importantes

como la faringe vy laringe, esos érganos sufren en
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su funcionamiento, pudiendo llegar a producir una
disfagia que impida o dificulte la deglucién, la mas-
ticacién y la fonacién. Puede producirse, en esas.
condiciones, aunque muy excepcionalmente, un ver-
dadero edema de la glotis.

Insistimos en que estos casos son excepeionales.
Por lo general, las funciones digestivas se llenan
normalmente. Puede observarse, a veces, uno que:
otro trastorno gastro-intestinal pasajero, debido a.
un exceso en la ingesta, en sujetos que por su enfer--
medad misma hacen un ejercicio muy reducido o
nulo.

Bl aparato circulatorio, habitualmente normal.
No es raro, sin embargo, observar desplazamicntos.
en su 6rgano central, debido a los osificaciones v a
Ias desviaciones que hemos citado en el raquis; des-
plazamientos que nunca llegan a ser de una inten-
sidad tan marcada como para ser inecompatibles con
la vida.

lias arterias y venas se encuentran siempre en
perfecto estado. Il pulso es regular ¥ con una fre-
cuencia normal. Solamente en el caso de Pinter se
constaté una verdadera taquicardia de 120 pulsa-
ciones al minuto y, hecho curioso, coexistiendo con
una exoftalmia unilateral. Sin embargo, ¥y a pesar
de ambos sintomas, dicho autor (basdndose en la
observacién de su enfermo), no admitié la existeneia
de una enfermedad de Basedow concomitante, coma
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tampoco una lesién del vago, puesto que los otros
organos dependientes de este nervio, funcionaban
normalmente. Citamos este caso como una excep-
¢ién ; por lo general el aparato circulatorio de estos
enfermos funeciona perfectamente, no mostrando
ulteraciones ni afin la sangre en su constitucién,
salvo cicrto grado variable de anemia en los Gltimos
periodos; anemia que no es propia de esta afeeeidn,
sino patrimonio de los estados caquéceticos en ge-
neral.

La temperatura gencral v loeal, salvo durante
los poussées agudas en que puede modificarse, per-
manece completamente normal.  Miinchmever cita
€OmMo excepeidn, un caso en que constatd un enfria-
micnto subjetivo v objetivo de los miembros infe-
Tiores, que ¢l atribuia al edema de dichos miembros.

Los éryanos de los sentidos, a pesar de los he-
<hos citados por Pinter y Kohts, en que observaron
una desigualdad pupilar, y el de Fiistner en que ha-
bia un nistagmus bastante acentuado, se encuentran
siempre en estado normal. Ninguna autopsia ha
constatado la presencia, hasta hoy, de algtin tumor
Oseo que conprimiera por su loealizacién, un nervio
importante del dominio de estos érganos.

La antelectualidad de estos enfermos esta, por
lo general, normal. Son sujetos regularmente inte-
ligentes, salvo aquellos en que por alguna malfor-
maecién copgénita o detenimiento en el desarrollo,
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constituyen verdaderos arriérés. Tal pasa en aque-
Hos enfermitos con vegetaciones adenoideas muy
desarrolladas, o con erdneo muy pequeiio, cte. Claro

estd, que atin en aquellos que no presenten estas mal-
formaciones, la eultura intelectual no es muy esme-
rada; hecho que se explica si se tiene en cuenta, que
es una enfermedad que ataca a los sujetos especial-
mente en la nifiez o la adolesceneia, época de la vida
en que se inieia esa cultura inteleetual; v quc estos
" pacientes, por su afeecién misma, no pueden lenar
sus obligaciones escolares con la puntualidad v pro-
vecho consiguiente, de un nifio sano y normal.
Florschiitz, ha observado, ataques de epilepsia

en estos enfermitos. No es difieil expliearse su exis-
tencia, sohre todo de la jacksoniana, si se tienc en
cueunta que ficilmente pueden producirse exdsto-
sis en la tabla interna de los huesos del craneo ; exX0s-
tosis que, irritando una zona cortical del cerebro,
pucden originar dicho sindrome. Sin emab1go, no
son numerosos los casos observados. De la misma
manera podrian explicarse las mielitis transversas
en estos enfermos, por exéstosis en el interior del
canal raquideo que produjeran una verdadera com-
presién sobre la médula. No hay, sin embargo, ca-
508 observados al respecto.

La orina, de cstos enfermos, normal general-
mente, nos presenta a veces, ciertas caracteristicas
que traducen modificaciones en los intereambios nu-
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tritivos, modificaciones que trataremos de interpre-
tar mis adelante, al ocuparnos de la Patogenia de
esta afeceidn. .

Entre esas modificaciones eitaremos la obser-
vada por Mimchmeyer. FEste autor constaté una
disminuecién en la cantidad de fosfatos de la orina
de su enfermo; en Iugar de 3 gramos que se puede
aceptar como cifra normal y corriente, salvo peque-
flas variantes, sélo encontrd 1 gr. 319, cantidad que

disminuia ain mas durante las poussées agudas,

llegando a veces, hasta una minimum de 0 gr. 965.

Partsch v Pincus econstatan un hecho analogo.
Encuentran una marcada disminnicién de los fos-
fatos v carbonatos que llega hasta 1/10 de la cifra
normal.

Tdéntica observacion hace mas tarde Aberncethy.
Pinter constata una disminucién de las sales de Ca
con aumento del tenor en dcido fosférieco. Morian
encuentra, también, una disminuecion cn las sales de
Ca, pero el acido fostorico en cantidad normal.

Como se ve, la mavor parte de las observaciones,
fuera de aquellas en que la orina es normal, estan
contestes en que hay una disminueién en cl conteni-
do en la orina de las sales de Ca, con disminucién
o cantidad normal de deido fosférico. Sélo uno,
Dittimever, es el inico que encuentra un aumento de
dichas sales, 3 Sc trata de una retencién ¢ Es indu-
dable que este capitulo del metabolismo de las sa-
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les de Ca tienen gran importancia para la patogenia
de esta enfermedad.

Damos por terminado, con esto, la descripeidn
clinica de econjunto de esta afeceioén ; deseripeidén que
ampliaremos al detallar nuestras observaciones per-
sonales.

Eechando una vista de conjunto por lo expuesto,
sacamos, como sintesis, lo que va dijimos al iniciar
el ecapitulo: Dos sintomas dominan esta afeccién,
sintomas que pueden expresarse con estos dos tér-
minos: Neoformacion y malformacién. Kl primero
expresa la esencia misma de la enfermecdad, la neo-
formacidén 6seo trayendo com oconsccuencia las ae-
titudes viciosas, ete. Il segundo expresa un hecho
tan constante, que es imposible separarlo del cua-
dro clinico de la enfermedad; por otra parte, por
tratarse de malformaciones de origen congénito, da
cierta luz en la obseura y dificil interpretacién pa-
togenética de este proeeso.

Si a esto agregamos, la forma de iniciarse y
progresar, tan tipica por poussées sucesivas, y su
tendencia invasora caracteristica, habremos llegado
a formarnos un cuadro bastante exacto, que nos fa-
cilitara el diagndstico.




CAPITULO 1V

ETIOLOGIA

Aunque intimamente ligada a su patogenia, la
ctiologia de esta enfermedad nos presenta a consi-
derar, ciertas earacteristicas y rasgos especiales,
cuya importancia justifican su andlisis en un capi-
tulo a parte. Ts ésta la razén por la cual los se-
paramos en su estudio, limitandonos aqui a consi-
derar las causas etiolégicas principales o mas pro-
bables, reservandonos ¢l analisis detallado de la
Patogenia, para un capitulo especial gque estudiare-
mos, después de conocer su Anatomia Patolégiea,
que indudablemente nos dard Iuces para ese estudio.

Ante todo veamos que papel desempefian en es-
ta afeeeidén, como causa etioldgica, la edad, el sexo.
]a nacionalidad o raza v la herencia; enatro causas
de importancia indiseutible como productoras de la
mayor parte de las enfermedades..

Edad.—8i recorremos detenidamente la histo-
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ria de esta afeccidn v analizamos las observaciones
hasta hoy publicadas, veremos que con sélo muy ra-
ras excepelones, sc trata siempre de sujetos jévenes,
menores de 20 afios, los que mas frecuentemente son
atacados. Descuella entre csas excepeiones, tal vez
como caso tnico, la observacion de Lexer en el afio
1875, en que sc trataba de un sujeto de 50 afios de
edad, que no habia presentado nincuna manifesta-
¢ion anormal en los primeros afios de su vida, ni en
la época del erecimiento.

Huera de esas excepeiones, deciamos, la enfer-
medad ataca preferentemente a los sujetos jévencs.
Cabhe todavia una determinacién mas cxacta, dentro
de la denominacién general de sujetos jévenes: es en
la primera edad de la vida, en la nifiez, antes de los 5
afios de existencia, que esta afeccién presenta sus
primeras manifestaciones .

Asi lo demuestran la mayor parte de las esta-
disticas, algunas de las cuales transeribimos, como
ratificacién a la méas arriba expresado.

Lorenz, cuyo importante trabajo de conjunto
sobre este tépico, hemos citado ya varias veces, da
la siguiente estadistica de frecuencia de la afeceién
con respecto a las diferentes edades de la vida:

En el primer afio . . . . . 11 casos
De 1 a5 uiios . . . . .. 16 ,,
w 9,15, 000 11,

Después de los 15 afios. . . 7

”
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Como se ve por este enadro, el mayor nimero
de easos observados vy, por consiguiente, el maéxi-
mum de freevencia de la infermedad, se encuentra
entre ¢l 1.° y el 5.° de 1a vida, s deeir, en plena époea
de crecimicento.

A idénticos resultados llegan en sus estadiisti-
cas Rager, Schwickerath v Davel. Sobre un total
de 50 easos, eneuentran la siguiente distribueion,
con respeeto a la edad en que ha comenzado el pro-

Ceso:
ifn ¢l primer ano . . . . . 12 casos
Sntve 10y 5 afios .. . . . 23,
w 5,15 . ... .0 11,
= <)
, 15,20 ., . . . .. 4,
Total . . . . . 50casos

Como se ve por este cuadro, el porecentaie Hega
a un total de 46 o|o entre 1 ¥ 5 afios.

Asi como se encuentran casos, aunque exeep-
cionales, en que la afeecién se ha manifestado tar-
diamente, (caso de Lexer, va citado, en un sujeto
de 50 afiog), asi tambicén se constatan casos suma-
mente precoces, en que las primeras manifestacio-
nes han apareeido pocos dias despuds del naeimien-
to, easos, que aunque raros, son mucho mas frecuen-
tes que los exeesivamente tardios. A esta categoria
pertenece el enfermo observado por Kimmel, en
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que, segiin refierc este autor, la nodriza del nifio se
apreibié de la presencia de una deformidad de la
columna vertebral y del dorso con producciones
dseas y acompaiiada de la rigidez de los miembros
superiores, a los 74 dias después del nacimiento de
la eriatura. Willette cita un caso anilogo. Kelbo-
rome-King habla de un nifio de poeos dias de edad,
muerto por inanicién, debido a que las producciones
6seas de los miiseulos maséteros impedian los movi-
mientos de los maxilares, imposibilitando, como con-
secuencia, la Succién.

Iin el nourrisson de menos de un afio las obser-
vaciones son relativamente frecuentes. Boks y Po-
lard lo han constatado a los 6 meses. Battin a los
9. Weill y Nissim, de 42 casos reunidos en que la
fecha del comienzo de la afeceién es netamente co-
nocida, encuentran 15 en que los primeros signos
de la afeceién se remontan a los dos primeros afios
de la vida, y de esos 15, 12 veces la enfermedad ha
comenzado en nourrissons de 6, 7y 8 mescs de edad.

Kn los dos casos de obscrvacién personal que
estudiamos en el prescente trabajo, la enfermedad
comienza, en uno de ellos, al afio y medio, v en el
otro, a los seis afios.  Estan, pues, también de acuer-
do con las estadisticas menecionadas.

Algunos autores sostienen que en el sexo feme-
nino la afeceién comicnza a una edad mas temprana
que en el masculino. Aunque no hay ninguna ra-
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zon cientifica que justifique esta ley, citaremos so-
lamente como un hecho sugestivo, sin pretender es-
tablecer como cierta dicha ley, que en nuestros dos
casos de observacién propia, se trata en uno de una
nifia v en el otro de un nifio; pues bien: en la niha
la enfermedad comenzé mas precozmente que en el
nifio; al aflo v medio en la una, y a los 6 afnos en el
otro. Tal vez de existir realmente el hecho men-
cionado, pudicra explicarse con la mayor precoci-
dad de todos losz fenémenos de la pubertad, en el
sexo femenino.

Resumiendo lo dicho sobre la edad como con-
dicién etiolégica, llegamos a la siguiente conclusion :
Quc la Miositis osificante progresiva es una afeccion
de la nifiez y del crecimiento, presentando su mé-
ximum de frecuencia entre la edad de 1 a 5 afios.

Sezo—De una manera general, puede estable-
cerse que los nifios son mas frecuentemente ataca-
dos que las nifias, por este proceso. Ya Gerbert, en
1875, decia que la relacién en la frecuencia de la
enfermedad scgin los sexos, era de cuatro varones
por una mujer.

Pincus, en su trabajo, reunc 38 casos bien ob-
servados. De csos 38 enfermos, 29 son hombres y 9
mujeres, de donde resulta una proporeién de 3 por 1.

Weill v Nissim llegan al mismo resultado. De
50 obscrvaciones que han podido reunir y en que se
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cspecifica el sexo, en 38 ge trata de individuos del
sexo masculino v en 12 del femenino, es deeir, en la
proporeidon de 4 hombres por I mujer.

3 Cual es la razén de esa predisposicion especial
de los varones para contracr la enfermedad? Son
muchag las teorias emitidas por los autores al res-
pecto, teorias intimamente ligadas con las multiples
interpretaciones patogenéticas que se han hecho de
esta afeccidn. Sin entrar en su detalle, pox parceer-
nos que en razém de esa intima relacion, pertenecen
mas bicen al capitulo de Patogenia, citaremos algu-
nas de las mas corrientes.

Para los que admiten el traumatismo como cau-
sa ctioldgica unica y primordial, la explicacién es
obvia.

Emn razdn de su sexo, de la naturaleza de su
cduecacion, de sus juegos, en una palabra, de su or-
den de vida, el nifio vardn, estd mas constantemente
cxpuesto, sus golpes son mas frecuentes, originando
traumatismos mas intensos vy mas repetidos que en
la nifia. La frecucncia y la intensidad de esos trau-
matismo en el vardn, trae naturalmente como conse-
cuencia la mayor frecuencia también de la enferme-
dad en dicho sexo. Ya veremos al estudiar el trau-
matismo como eausa etiolégica, que esta teoria no
tiene la importancia que le dan sus partidarios.

Pinecus, que sostiene, como causa etiologica tini-
«ca, ¢l traumatismo ohstétrito durante el parto, ex-
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plica también, a su manera, csa predisposicién del
soxo masgealino. Fl nifio varén, dice este autor, ¢s
siempre mas grande al nacer, que la nifia mujer.
Como consceucneia de este hecho indiscutible, las
dificultades de acomodacién v expulsion durante el
parto del cjemplar masculino, son mayores que las
del femenino; de ahi, que las intervenciones para
apresurar o facilitar su expulsion en los primeros
(foreeps, versiones, cte.) scan mas frecuentes que
cn las segundas; y son esas interveneciones las que
traumatizan al nifio, traumatismo que después ori-
ginara el proceso osificante.

Tista teoria no tiene ningtin valor, por el hecho
de ser cxcesivamente tedrica. Efectivamente son
muchos, los casos de sujetos atacados de csta enfer-
medad v en euyos antecedentes no se registra nin-
guna interveneion durante el parto, v contados, por
el contrario, los casos en que ha existido dicha in-
terveneion. Pero Pincas, refuta esto dieiendo, que
no es indispensable la existencia de la interveneion
obstétrica para que el traumatismo durante el par-
to se produzea; que este puede efectuarse afin du-
rante un parto expontanco y normal, por razén de
los roces del feto eontra las paredes de la pervis dsea
de la madre, roces mucho mas intensos en ¢l feto ma-
cho por su mayor volimen. De aceptar esta ltima
parte de la teorfa de Pincus, la Miositis osificante

progresiva seria una afeceion mucho mas frecuente,
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casi general, puesto que esos roces, de existir serian
iguales para todos los fetos, siendo asi que es una
enfermedad excepcional v sumamenc rara.

En realidad, no hay una razén satisfactoria,
que explique de nna manera amplia v conveniente,
la mayor frecuencia del proeeso en ¢l hombre que
en la mujer. Por otra parte, el nimero de observa-
ciones hasta hoy existente es tan reducido, que no
autoriza a establecer conclusiones definitivas al res—
pecto.

Raza y nacionalidades.—Scgin se desprende de
las estadisticas de los casos hasta hoy observados,
esta enfermedad es particularmente frecuente en
ciertos paises como Alemania, Inglaterra, Rusia,
HEstados Unidos, en una palabra, los paises anglo-
sajones; mientras que es sumamente rara en los
puchlos latinos como Ttalia, Francia, Hispaiia, Re-
publica Argentina, ete. Quiere decir que hay una
especial predisposicion de los individuos de 1a raza
germano-anglo-sajona para contraer la enfermedad,
predisposicién que no existe en los de 1a raza latina.
Este hecho lo explican o pretenden explicarlo la ma-
yor parte de los autores, teéricamente, por la ma-
yor solidez que del esqueleto éseo poscen los prime-
ros. Queda por demostrar, si esa mayor solidez exis-
te efectivamente, y, caso de existir, si puede ser una
causa predisponente a la produccién de las forma-
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ciones dseas tipicas v caracteristicas de esta enfer-
medad .

En cuanto a su distribucién geografica en los
diversos paises, Nissim de 50 casos encucentra que,
20 pertenecen a Alemania; 19 a Inglaterra; 3 a Ru-
sia; 2.a América; 2 a Suiza; v uno respectivamente
a Francia, Succia y Tungria.

Davel de sus 66 casos recopilados en la litera—
tura incluido su caso personal, da la siguiente dis-
tribucién geogréfica, en orden deecreciente: Alema-
nia 23; Inglaterra 21; Rusia 5; Ttalia 4; Francia 3;
Estados Unidos 2; Succia 2; Suiza 1; Rumania 1;
Oceanial; Paises Bajos 1; Hungria 1; Austria 1.
A estos habria que agregar los 3 casos observados
en la Repiblica Argentina, uno por el doctor Solé
ya citado, y los otros dos que analizamos en el pre-
sente estudio.

Herencia. — Podemos iniciar este parragrafo
diciendo terminantemente v de acuerdo con la gran
mayoria de los autores que se han ocupado de este
asunto, que la Miositis osificante progresiva no cs
una enfermedad hereditaria.

Por lo menos en Io que a herencia homeomorta,
se refiere, en ninguno de los casos estudiados se re-
gistra la misma afeccién en los padres como antece-
dente hereditario del enfermo.

In cuanto a herenecia heteromorfa, si se acepta
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la teoria de Virchow ¥ otros de que esta enfermedad
es una diatesis 6seas, no es raro encontrar en los as-
cendientes también alguna manifestaciéon de diate-
sis artritica o escrofulosa (reumatismo, gota, tu-
berculosis, ete.), por ser sumamente frecuentes; en
ese caso existiria una hercneia heteromorfa. Pero
<l hecho no es constante ¥ la teoria de Virchow ei-
tada no es admitida por todos los autores.

También podria admitirse la hercncia hetero-
morfa, en caso de aceptar la teoria de Nicoladoni,
que considera esta enfermedad como una trofo-
neurosis; no seria raro, dentro de esa suposicion,
encontrar en los ascendientes alguna manifestacion
tréfica o neuropdtica. Pero tampoco esta teoria cs
hoy universalmente aceptada.

No hacemos siné mencionar aqui estas teorias,
reservando su discusién y comentario detallado pa-
Ta el capitulo de Patogenia.

Como caso curioso, citaremos también el de
‘Sympson, cuyo cnfermo tenia la misma malforma-
<ién que su padre: ambos presentaban un acusado
hallux-valgus, sin prescntar el padre ninguna de
las otras manifestaciones que de Miositis osificante
progresiva tenia su hijo. ; Quiere deeir esto que la
enfermedad es hereditaria? De ninguna manera,
puesto que se trata de una sola de sus manifesta-
ciones. 3 No sabemos, por otra parte, lo frecuente
que e¢s el hallux-valgus? Bien puede entonces pre-
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sentarse en dos sujetos ni aungque sean de la misma
familia, sin constituir por eso un hecho extraordi-
nario.

T resumen pues, no cxiste la hereneia, ni ho-
meomorfa, ni heteromorfa, como causa etiolégica
de csta enfermedad.

Tstudiados asi, estos euatro importantes fac-
tores etiolégicos, edad, sexo, raza ¥ hereneia, qué-
danos todavia, para completar cste capitulo, pasar
£n revista algunas de las causas que algunos auto-
ves, sostienen como agentes productores de esta
afeecion.

En primer lugar, corresponde analizar el pa-
pel del traumatismo como causa etioldgica.

Ya vimos en ¢l ‘capitulo de ‘‘Consideraciones
generales”’, el importante papel que como genera-
dor del proeeso, ticne el trauma, en 1a miositis osifi-
cante local.

Dejamos establecido  alli, de acuerdo con la
gran mayoria de los autores, que ese factor era la
causa etiolégica principal y tnica de dicha enfer-
dad, hasta ¢l punto de darle su nombre; cl de
$Miositis osificante traumatica’”.

Pero tratandose de la “Progresiva”, las cosas
cambian completamente de aspecto. Ya no es el

traumatismo la causa primordial, por exeelencia,
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de la afeccidén; muy al contrario, ha perdido com-
pletamente su importanecia, hasta el punto de llegar
a ser apenas una causa ocasional no constante y en
manera alguna indispensable.

No es, sin embargo, sin discusiones que sc ha
llegado a esta conclusién. Kfectivamente, son mu-
chos los partidarios que ha tenido y tiene aln, la
teoria del origen traumatico del proceso.

Ante todo, es un hecho de comun observacion,
Ia tendencia que en general tiene el publico, a atri-
buir el origen de una enfermedad (sobre todo si
esta es un poco misteriosa, como la que nos ocupa),.
a un golpe.

De ahi que en el interrogatorio a los padres o
allegados del paciente, surja enscguida en los ante-
cedentes, el golpe, que segtn ellos, ha sido el punto
de partida ‘de la afeccién.

Pero fuera de este hecho de observacién vul-
gar, son muchos los autores partidarios del trauma
como causa etiologica, destacandose entre ellos, al-
gunos como Abermethy, Skinner, Miinchmeyer,
g&mpson, Svensson, Pincus, Bocks, etc. Uno hay
entre ellos, Pincus, que va atn mas lejos y conside-
3 una varicdad espeecial de esos traumatismos, el
obstétrico, como causa productora; ya hemos visto
antes, los defectos de que adolece esta teoria.

En la actualidad, la gran mayoria de los que
se han ocupado de este tépico, como Pinter, Brenn--
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shon, Linsmayer, Virchow, Fiirstner, Lexer, Nis-
sim, Weill, Davel, Lorenz, Goto y muchos otros, dis-
crepan radiealmente con los anteriormente citados,
v ninguno de cllos encuentra el trauma en los ante-
cedentes de sus enfermos, no habiendo sido encon-
trado ni cn la mitad de los easos hasta hoy observa-
dos.

Por otra parte, siendo asi que Ta Miositis osifi-
cante progresiva cs una enfermedad de la nificz
enando cl nifio comicnza a caminar, y siendo tan
orande la freeuencia de las caidas por esa circuns-
tanecia, hasta el punto de poder decir que no hay ni-
fio eximido de ellas, ; eémo es, entonees, que la en-
fermedad no ‘es mucho mas frecuente, en vez de ser
como es, excesivamente rara? Si esas caidas y trau-
matismos consiguicntes fueran la causa de la afec-
cidn, casi todos los nifios ‘padecerian de ella y deja-
ria de llamar la atencién como excepeional.

No es raro, tampoco, observar traumas suma-
mente graves e intensos c¢n nifios de esa edad, sin
que hayan sido seguidos de osificaciones. Mas atn:
hay casos, como el citado por Sympson, en que ha
habido un gran traumatismo, seguido si de osifica-
cién, pero esa osificacion se hizo en sitios completa-
mente distintos al traumatizado. j;Puede aceptar-
se, pues, que en esos easos el trauma provoes Ja en-
fermedad 2 Evidentemente no, porque de ser asi, esa
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enfermedad se hubiera producido en el sitio directa-
mente lesionado.

Hay, si nembargo, casos en que el trauma, atn
muy pequeilo, ha provocado la celosién del proeeso,
pero en sujetos que indudablemente presentaban
una gran vulnerabilidad, como el eitado por Bocks,
en que ¢l mismo provoed una nueva osificacién{ en
un nifio que padecia ya de Miositis osificante pro-
gresiva), por una fuerte y brusca palpacién, en una
region hasta entonces completamente indemne.

Hsto quiere decir, que el traumatismo puede
provocar como causa ocasional la enfermedad, o me-
jor, una nueva poussée, pero en un sujeto va con-
génitamente predispuesto, con la anomalia consti-
tucional de Miinchmeyer, poussée que en ese sujeto
puede también producirse y se produce, por lo ge-
neral, espontdneamente y cn ausencia de toda accién
traumaétiea.

Llegamos pues, a la conclusién, con la mayoria
de los autores modernos, que el trauma puede cons-
tituir, a veces una causa ocasional de una poussée
de Miositis osificante progresiva, pero de ninguna
manera y en ningin caso una causa etiolégica finica,
primordial e indispensable, como 1o es en la Miosi-
tis osificante local o traumética.

Fuera de las causas hasta aqui mencionadas,
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son muchas las enfermedades a las que se les ha
atribuido, en diversas ocasiones, un rol etiolégico
preponderante en la produccién del proeeso que nos
ocupa.

La sifilis, por cjemplo, ha sido sostenida por
varios autores como causa originaria. Sin embargo,
esta afirmacién no esta de acuerdo con los hechos
observados; en efecto, fuera de un solo caso de Haff-
kins, en que se pudo afirmar la existencia dec la si-
filis, no hay ningan otro caso registrado en la lite-
ratura.

A pesar de cso, uno de nuestros casos personales
nos da una reaccién de Wassermann positiva y el
padre dice haber tenido en su juventud llaguitas en
el surco balano-prepucial que, sin embargo, no fue-
ron seguidas de ninguna manifestaciéon secundaria
y sin nirgin aborto de la madre; por otra parte, el
tratamiento anti-sifilitico instituido en el nifio {dos
invecciones de salvarsan), no mejord absolutamente
en nada sus manifestaciones de Miositis. Ksto quic-
re decir, que ain en el supuesto caso que fuera es-
pecifico, su enfermedad actual no tiene nada que
ver con su especificidad, puesto que de.ser as{ hu-
biera mejorado eon el tratamiento, cosa que no ha
sticedido ni en este ni en ningun caso en que dicho
tratamiento ha sido instituido.

No puede entonces considerarse esta enefrme-
dad como una manifestacién sifilitica, ni puede dar-
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se a la sifilis un rol preponderante en su etiologia.

No tienen tampoco importaneia, cn este sentido,
las enfermedades infecciosas en general. Tfectiva-
mente, no se conoece ningin caso en que esta afceeion
se haya iniciado o agravado después de una de esas
enfermedades. '

El rewmatismo ha sido considerado por algunos
autores (Hawkins, Testelin ¥ Dambressi), como
causa etioldgica, basandose en que en algunos casos
la enfermedad comenzdé en la vecindad de las arti-
culaciones. Sin embargo, su papel no pasa de ser,
como el de traumatismo mas arriba estudiado, e de
una simple causa predisponente u ocasional, no in-
dispensable, en un sujeto congénitamente predis-
puesto; papel que pueden desempefiar igualmente
infinidad de causas, como el frio, las malas condi-
ciones higiénicas, la humedad, la mala alimentacién,
ete., ete.

Prueba de que las causas mencionadas no. son
sino ocasionales, de ninguna manera indispensables
¥y muchas veces casualmente concomitantes, ¢s que
hay gran niimero de easos en que el proceso osifican-
te ha sido completamente espontaneo, sin causa nin-
guna, como los casos citados y observados por Cop-
ging, Minkiewitsch, Fiirstner, Lexer, Weill, Braun,
ete.; enfermos en cuyos anteccdentes hereditarios y
personales 1no se registra causa o factor ocasional
alguno.
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En resumen, y a pesar de lo obscuro de la etio- ‘
logia de esta afeccion, puede aceptarse la siguiente: 1
Se trata de un proeeso causado por una predisposi-
cidén congénita (anomalia constitucional, de Miinch-
meyer), no hereditario, con osificaciones que se de-
sarrollan sin causa constatable alguna, lo mas fre-
cuentemente en la ninez, pero de todos modos antes
de terminar el erecimiento.

I i







CAPITULO V

ANATOMIA PATOLOGICA

Las primeras publicaciones y estudios que sobre
esta enfermedad se hicicron, pocos datos anatomo-
patolégicos nos suministran, hecho que no es de ex-
trafiar dada la época en que se efectuaron. Asi, el
trabajo de John Copping, de los primeros en fecha,
puesto que data del afio 1741, sélo da, como estudio
anatémico, una descripeién detallada del esqueleto
de su enfermo.

La primera autopsia que se registra en la lite-
ratura, de enfermos de esta naturaleza, es la que de
<u easo hicicron Testelin y Dambressi en el afio
1839; estos autores, no s6lo estudian lag neoforma-
ciones Gseas bajo el punto de vista anatomo-patold-
gico, sino que hacen hacer por Poggiale, un examen
quimico de esas neoformaciones.

T 1844, Hawkins hace la primera biopsia y
estudia microsedpicamente un fragmento oseo ex-

traido por ese procedimiento del angulo inferior de




la escipula de su enfermo. Es el primero que cons-
tata Ia presencia de verdadero tejido 6seo perfecta-
mente constituide v por una pequefla poreién de
tejido cartilaginoso,

Después de este, las investigaciones anatomo-
patoldgicas se hacen mds frecuentes y se aclaran po-
¢o a poco. Ya Willkinson, en el 46 ¥ Minkiewitsch
en el 67, hacen un estudio histolégico bastante de-
tallado de los neoformaciones 6seas que sus enfer-
mos presentaban. Pero es recién en 1869 que Miinch-
meyer, con sus investigaciones, hace dar un gran
paso a los conocimientos que se tenian sobre la ana-
tomia patoldogica de esta enfermedad, dividiéndola
en tres periodos, que han quedado clasicos, periodos
que seguiremos nosotros también en nuestra des-
cripeion.  Naturalmente que estos progresos en el
conocimiento de la naturaleza intima del proceso en
cuestion han traido como consecuencia orientaciones
méas exactas en su patogenia.

Después de Miinchmeyer, los estudios histold-
gicos se suceden con frecuencia, estudios que par-
ten siempre de las bases establecidas por dicho au-
tor. Asi, Mays, en 1878, hace un importante tra-
bajo, fundamentado en las autopsias de los casos
de Miinchmeger y Florschiitz - Gerber, especiali-
de Miinchmeyer y Florschiitz - Gerber, especiali-
clones patolégicas de las partes blandas vecinas a
la neoformacién ésea.
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Desde entonees, las eonstataciones histolégieas
se hacen mas numerosas, pudiendo, deeirse que rara
es la publicacién que no va acompaiiada de un es-
tudio anitomo-patolégico mias o menos detallado,
destacandose entre cllas las de Lexer, Kissel, -
cus, Lorenz, Goto, Nissim, Fiirstner, Schultze y
otros.

In nuestra deseripeion seguirernos los tres pe-
riodos clisicos a que nos hemos referido, analizando
el aspecto v caracteristicas macro y miecrosedpicas
que nos presentan las neoformaciones en cada uno
de dichos periodos; deseripeidn que se encontrard
completada, en la segunda parte de esta tesis, con
nuestras investigaciones personales y las mierofo-
tografias de nuestro enfermo.

Tres son las faces por que pasa la neoformna-
¢idén, hasta hallarse definitivamente constituida; fa-
ces cuya denominaeién, establecida como va diji-
mos por Miinchmeyer, es la siguiente: 1.°, wnfiltra-
cidn ewbrionaria; 2., retraceion o induracion fibro-
sa;y 3., osificacion propiamente dicha.

Estos tres periodos se suceden, por lo gencral,
con regularidad, correspondiendo a los sintomas
¢linicos que va hemos indicado. Sin embargo, no
siempre el proceso recorre cn su evolueidn andto-
mo-patolégica, esas tres etapas. Muchas veees, la
neoformacion se detiene en el segundo, en el de in-
duracion fibrosa, durante mucho ticrupo, sin pasar

s i
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al de osificaciéon propiamente dicha, pudiendo que-
dar definitivamente en ese segundo periodo, o atn,
mas raras veces, regresar y desaparecer por com-
pleto, dejando solamente una atrofia mas o menos
acusada, de las grupos musculares atacados.
Debemos también dejar establecido desde ya,
que en todas las observaciones se ha constatado que
el proceso tiene su punto de partida en el tejido
conjuntive intersticial, siendo, como veremos, las
lesiones de las fibras musculares de una naturaleza
completamente secundaria y consecutiva a esas le-
siones del tejido intersticial. PPor otra parte, ese
proceso no sélo se radica en el tejido eonjuntivo del
sistema muscular, sino también del tendinoso, apo-
neurético, ligamentoso v afin dseo; siendo natural-
mente, mas frecuentes en el primero, razén por la

cual es mas conocido y mas detalladamente estu-
diado.

1.° Periodo o de infiltractén embrionaria. —
Para poder observar uno de los tumores en este pe-
riodo, es necesario tomarlos en los primeros dias
de evolucién, cuando presenta sintomas inflamato-
rios, o si ellos faltan, cuando recién manifiesta in-
sidiosamente su presencia. Es en esas condiciones
que los han estudiado Fiirstner y Kissel, prinecipal-
mente, advirtiendo, desde ya, que es sumamente di-
ficil observarlos en ese periodo, sobre todo cuando
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se manifiestan insidiosamente, porque en ese caso,
cuando el enfermo y el médico sc dan cuenta de su
presencia, han pasado ya al periodo siguiente.
Maecroscopicamente, un tumor en estas condi-
ciones, se Nos presenta como una masa blanduzea,
ligeramente resistente, de consistencia andloga a
la del cautchout, segin la expresién de Miinch-
meyer, De un color amarillo rojizo en la peri-
feria, mas claro en el centro, la neoformacién nos
presenta al corte, toda la parte periférica, consti-
tuida por musculo, engrosado, tumefacta, de un cs-
pesor que es comparado por Nissim, al del queso de
Gruyére. La zona central, que ya dijimos, era mas
clara, es también mas resistente y de una consisten-
cia ligeramente mayor que la que al estado normal
nos presenta un corte cualquiera de partes blandas.
Mieroscépicamente, un hecho domina la escena:
la gran proliferacion de los elementos celulares del
tejido conjuntivo intersticial, proliferacion que es
mucho mas acentuada alrededor de los vasos. Esas
células proliferadas adoptan las formas méas varia-
das; muchas de cllas se encuentran en vias de divi-
sién, presentando abundantes figuras de karioki-
nesis. Los capilares se encuentran dilatados, pero
con muy escasa 0 nula migracién leucocitaria, hecho
que habla en contra de la naturaleza inflamatoria

del proceso.
Las células asi neoformadas, pierden poco a po-
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co sus caracteres de células eonjuntivas, transfor-
mandose ulteriormente, ya sea en células cartila-
ginosas redondeadas y rodeadas de una cdpsula hia-
lina, va sea en fibroblastos, pudiendo dar lugar am-

bas, en un periodo mas avanzado del proceso, a ver-
‘daderas células dscas u osteoblastos.

‘ Como se ve, pues, los fendmenos tienen su ori-
i gen en el tejido conjuntivo intersticial, el cual por
Y la gran proliferacién celular y por la pérdida de
sus caracteristicas, se transforma en un tejido in-
diferente, joven, verdadero tejido de neoformacion.

Micntras tanto, el tejido muscular que lo rodea,
no presenta, en este periodo, mayores alteraciones;
se encuentra normal o ligeramente engrosado, pero
sin ninguna alteracién histolégica de sus fibrillas;
estas conservan sus nicleog ¥ su extraccién trans-
versal, de la misma manera que al estado normal,
prueba evidente de que sus lesiones no son primi-
tivas, sino por el contrario, secundarias.

Sin embargo, suele notarse ya en este periodo,
como Uinica alteracién de las fibras elasticas, un des-
plazamiento de ellas, desplazamiento que llega a ve-
ces a aprefarlas las unas contra las otras; fenéme-
no que es consecutivo a la gran proliferacion del
tejido econjuntivo intermuscular, puesto que debido
a esa proliferacidon, las eélulas neoformadas, no cn-
contrando ecspacio suficiente, comprimen las fibri-
llas mosculares entre las cuales estan situadas.
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Las paredes de los vasos se encuentran casi
siempre intactas cn este periodo. Raras veces s¢ han
encontrado transfusiones sanguineas o depésitos de
fibrina ; nunea de pigmentos.

9°  Periodo o de induracion fibrosa.—ste sc-
gundo estado del proceso que nos ocupa, €8 por lo
general bastante largo, razén por la cual se han po-
dido estudiar con detalle sus caracteristicas anato-
micas ¢ histolégicas. 1.os fendmenos constatados en
el periodo anterior, se encucntran agui mas acentua-
dos, agregandose a ellos, algunos otros, consistentes
principalmente en las lesiones del tejido muscular
que rodea el sitio afectado.

Macroscépicamente, ¢l tumor, en esta segunda
faz de su evolueién, se nos presenta bajo el aspecto
v la consistencia de un fibroma, rodcado en su su-
perficie por una capa de tejido muscular mas o me-
nos espesa, segtin el grado de extensién del proceso.
Un corte efectuado al nivel del punto de transiciéon
entre el tumor v el tejido musecular que lo rodea,
muestra como cl proceso va extendiéndose entre el
tejido conjuntivo intermuscular periférico.

Microsedpicamente y previa las manipulaciones
de téenica que en otro lugar detallamos, la neofor-
macion nos presenta earacteres especiales en el te-
jido conjuntivo intersticial y en ¢l muscular veeino,

caractercs que estudiaremos, por separado en am-
bos tejidos.
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El tejido conjuntivo intermusecular, nos pre-
senta la misma proliferacién que en el periodo an-
terior, pero mucho mas acentuada afin. Sus ecély-
las ticnen las formas mis variadas, observandose
desde las fusiformes, casi normales, hasta grandes
células polimorfas conteniendo humerosas figuras
kariokinéticas en diversos perivdos de evolucidn.,

Bl aspecto y forma de esas células depende, en
gran parte, del estado de consistencia, diremos, del
tejido conjuntivo a que pertenecen; en aquellos
buntos en que el tejido es mas laxo, dichas eélulas
ron mas anchas, casi redondeadas, asemejandose
»or su forma a las células del tejido cartilaginoso,
pero sin capsula hialina; por el contrario, en los lu-
gares cn que el tejido fundamental es mas denso ¥
estd mds vetraido, sus edlulas se encucntran mas
apretadas, son por consiguiente més angostas,
adoptando la forma fusiforme.

Poco a poco, csas células de neoformacion in-
vaden todo el tejido que por ese hecho se encuentra,
transformado en un tejido embrionario o germina-
tivo, provisto de verdaderas células neoformadoras
originadas, por proliferacién, de las células propias
del tejido conjuntivo. Tsas células embrionarias
van a evolucionar ulteriormente e dos sentidos:
0 se sitdan regularmente a lo largo de las trabéculas
del tejido 6seo por un modo analogo al de la osifica-
cién endo-conjuntiva normal; o se transforman en
cdlulas cartilaginosas rodeandose de una capsula
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hialina y oviginando también hueso, pero aqui, de
un modo andlogo al proceso de osificacién encon-
dral normal.

Mientras cstos fendmenos se producen en los
elementos celulares del tejido conjuntivo intersti-
clal, fenémenos que va se habian iniciado cn el pe-
riodo anterior y que no hacen siné acentuarse er.
este, la substancia fundamental de dicho tejido.
sufre también alteraciones de importancia.

Los traveses conjuntivos que constituyen dicha
substancia fundamental y que cn condiciones nor-
males son mas o menos laxos, sc retraen, se ecqnden-
san, (aunque sin calcificarse atn), se hacen méas
duros y resistentes, entremezclindose entre si, hasta
constituir una apretada red, en las mallas de la cual
queda apresado v comprimido el tejido muscular.
Es esta vetraccion del tejido conjuntivo, hasta
transformarse en verdadero tejido fibroso, lo que
da el nombre a este periodo del proeceso, que, como
va hemos dicho, fué denominado por Miinchmeyer
con el nombre de periodo de induracién o retraceién
fibrosa.

Como consccueneia de la compresién enérgica
que sufren las fibras musculares situadas entre el
tejido intersticial retraido, nos Presentan dichas
fibras una serie de lesiones, que no por ser secunda-
rias, dejan de ser importantes.

Al prineipio no se nota siné la atrofia de los ele-
mentos contrictiles. Tas fibrillas se encuentran
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adelgazadas, separadas entre si v dislocadas de su
posicién normal.

Si observamos las fibrillas musculares en un
punto mas vecino al centro del tumor, veremos quu
alli por efecto de la mayor compresion, no solo se
encuentran apretadas y adelgazadas siné con lesio-
nes ya verdaderamente atréficas. La estriacion
transversal, caracteristica de estos clementos, ha
desaparecido casi por completo, observandose, al
mismo tiempo, una verdadera disociacién longitu-
dinal con atrofia bastante marcada de los discos
transversales.

Ademsis de estas lesiones, algunos autores, Ma-
vs entre ellos, dicen que se encuentra una abundan-
te proliferacién nueclear en dichas fibras, llegando,
a veces, hasta el ntimero de 6 y atn hasta 15 situa-
dos en fila los unos detras de los otros y envueltos
por una especie de cipsula hialina, resto del sar-
colema. Hste fenémeno, sin embargo y a pesar de
haberse observado, no es tan constante ni tan tipico
como las lesiones mas arriba mencionadas.

Las lesiones que hasta ahora hemos descrito,
en el elemento noble de la fibra muscular no som
siné lesiones atridficas. Alrededor de esas fibras
atrofiadas se constata la presencia de leucocitos mas
0 menos abundantes, y de formaciones parccidas a
las células gigantes v constituidas por los niecleos
fibrilares proliferados ¥ agrupados entre si.




_133__

Peoro al lado de esas lesiones simplemente atré-
ficas, suele observarse de trecho en trecho, algunas
fibras con lesiones degenerativas y presentando to-
das las caracteristicas de la degeneracién grasa o
granulosa. M4as atn; en el centro del tumor, alli
donde la retraccién fibrosa y por econsiguiente la
compresién es mas intensa, las fibras musculares
cstan completamente destruidas, han desaparecido
junto eon el sarcolema, dejando en su lugar peque-
fias brechas o hendiduras que dan al tumor un as-
peeto esponjoso y lleno de poros.

El tumor, en su conjunto, es sumamente rico
en vasos euya capa adventicia parcee particular,
también, de la proliferacién del tejido conjuntivo.
Los capilares se encucntran muy dilatados y con
una infiltracién no muy acusada de leucocitos.

Resumiendo las lesiones andtomo patolégicas
de este periodo del proceso, diremos, que hay una
condensacién y retraccién de la substancia funda-
mental del tejido econjuntivo, acompaiiada de una
gran proliferacién de su elementos cclularves, ele-
mentos celulares que mas adelante, o se transfor-
man en células ecartilaginosas, u originan verdade-
ros fibroblastos que adaptdndose al tejido conden-
sado constituyen perfectas trabéculas éseas, repre-
sentando, en ambos casos, la base de la formaecién
dsea futura.
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A estas lesiones primitivas y caracteristicas,
hay que agregar las secundarias pero no menos im-
por‘antes, de las fibras musculares, constituidas por
la compresién y atrofia consecutiva de los elemen-
tos contrictiles.

3.> Periodo o de osificacion propiamente di-
cha.—Son las masas tumorales 6scas mas auntiguas
en su evolueién, las que nos Ppresentan maéas clara-
mente, las caracteristicas macroseépicas y mieros-
copicas de este periodo. Como ya dijimos, la fay
anterior o de induracién fibrosa, suele ser muy lar-
ga, siendo por consiguiente, necesario esperar un
cierto tiempo para encontrar uno de esos tumores
ya perfectamente constituido y transformado en
hueso propiamente dicho.

Si consideramos un fragmento en esas condi-
ciones, vemos que nos presenta un aspecto tipico,
aspecto que varia segin que consideremos las par-
tes mas centrales o las m4s periféricas del tumor.

Macrosedpicamente nos ofrece tres zonas, con
caracteres distintos cada una de ellas. La primera,
la mas periférica y Ia que rodea al resto del frag-
mento, es ligeramente obscura, blanduzca, dejan-
dose incindir con facilidad ¥y con todos los caracte-
res objetivos macroseépicos del tejido muscular.

La segunda zona, intermedia entre la anterior
¥ la que le sigue, ya es mas resistente, de una eolo-
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racién mas clara, de una consistencia semejante a
Ja de una callosidad, que se deja incindir con mas
dificultad que la anterior y que eruje, al cortarse,
bajo el escalpelo.

Llegamos por fin, a la tereera zona, la mas ccn-
tral y la que constituye el nicleo, por decir asi, del
fragmento en estudio. Esta zona, (euando este pe-
riodo es bien avanzado v acentuado), nos presenta
todos los caracteres del hueso comiin. Se trata, por
lo general, de un niecleo central pequeio, de una
coloracién blanguecina, duro al tacto, dificilmente
incindible y presentando, al bistur{, la misma resis-
tencia que la que presenta el hueso normal.

Otras veces, (v tal sucede en uno de los frag-
mentos extraido por biopsia a nuestro enfermo),
el tumorecito nos presenta en su parte central, una
declgada placa dsea, constituida, en su parte media
por una substancia esponjosa relativamente més
blanda y limitada, a ambos lados, por dos laminas
de tejido compacto dseo duro y sumamente resis-
tente. HEsta parte central, se encuentra rodeada pe-
riféricamente, por una ecapa muscular blanda, pre-
sentando entre ambas, una zona de transicién de
consistencia intermediaria.

Minkiewitsch, compara en.general, el aspecto
v la estructura de las ncoformaciones en este pe-
riodo, a! de una vértebra cn la cual la substanecia
medular muy dura, estd limitada por una especie
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de corteza de tejido comparto. Wilkinson sostieng,
que estas osificaciones son méas duras v de una eon-
sistencia mayor que la del hueso normal, con una
superficie més lisa que la de este. Por el contrario,
Testelin v Dambressi, ascguran que los tumores
Gseos son menos densos que el hueso normal v mAas
livianos que ¢l agua, hecho que sc deberia, segin
ellos, a la circunstancia de encontrarse llenos de
pequeiics orificios que dan paso a numerosos vasos
nutricios.

Estas divergencias de apreciaciones, sc expli-
can, si se tiene en cuenta, que la consistencia v du-
reza de la neoformacién aumenta paralelamente a
su cdad, siendo tanto mds resistente ¥ semejante
al tejido 6seo cuanto méas antigua es en desarrollo.
Probablemente, los autores citados, observaron tu-
mores 6seos en distintos periodes de evolueién.

Al examen microsedpico, esas tres zonas que
acabamos de describir, se nos presenta también con
caracteres propios.

Lia parte central, que ya a simple vista se ase-
mejaba tanto al hueso, nos presenta, cxaminada
microseépicamente, todos los caracteres histolégi-
cos del tejido dseo normal. Se observa, en efecto,
en ella, una poreién central esponjosa ¥y otra corti-
cal constituida por tejido ecompacto. Se ha encon-

trado atin, en el medio de esa poreidén central, una
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verdadera cavidad medular perfectamente consti-
tuida.

Histologicamente se ¢ncuentra formado el tu-
mor 6seo, por un tejido fundamental de estructura
laminar regular v perfectamente uniforme, limi-
tando, las laminillas éseas que lo forman, pequeiias
cavidades andlogas a los verdaderos canales de Ha-
vers por su aspecto v por su contenido. Ademas se
constata la presencia de cavidades mas grandes y
mas irregulares que las anteriores, tapizadas en
ciertos puntos por osteoblastos y asemejandose cn
an todo a las lagunas llamadas de Howschip que se
eneuentran en el tejido Gseo normal.

No solamente el tejido fundamental se pavece
al hueso comiin; también los elementos celulares
son completamente andlogos a los clementos eelu-
lares 6scos. Constituven en efecto, verdaderos osteo-
plastos o células 6seas, con su forma estrellada tipi-
ca, provistas de sus prolongamientos ¥ regularmente
distribuidas, presentando lagunas entre ellas, de
donde parten numerosos canaliculos.

Rodeando la zona central ésea que hemos des-
crito, se encuentra la intermediaria intimamente
unida a clla, eon la que se continta paulatinamen-
te. Mallase constituida esta tltima, por un tejido
conjuntivo denso y rvesistente, presentando todos
Jos earacteres v alteraciones del segundo periodo o

de induracién fibrosa. Como en dicho periodo, nos
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presenta ese tejido una abundante proliferacién ce-
lular polimorfa, tomando a veces un aspecto redon-
deado parecido a las células del cartilago.

Las fibras musculares, comprimidas entre ese
tejido retraido y fibroso, nos presentan, en un gra-
do mas avanzado, las mismas lesiones secundarias
atréficas y degenerativas, con pérdida de la extria-
cién trasversal y abundante proliferacion huclear,
que ya hemos descrito en detalle més arriba. Mu-
chas de ellas se encuentran totalmente destruidas,
habiendo desaparceido por completo. No es raro
encontrar, también, ciertos focos hemorrigicos mas
0 menos abundantes v anin depésitos de fibrina.

La tercera zona, la méis periférica, no presenta
mayores alteraciones. Las fibras musculares en clla,
estan intactas o solo ligeramente alteradas. El te-
jido eonjuntivo intersticial, fuera de una prolife-
racién celular todavia poco acentuada, no ofrece
ninguna particularidad especial.

Resurniendo, pues, las caracteristicas de estas
tres zonas, y examinado ahora en conjunto, el as-
pecto en general que nos presenta una de estas neo-
formaciones, llegada al tercer periodo de su evolu-
cién o periodo de osificacion propiamente dicho, de
Miinchmeyer, vemos que en él ya hay un tejido 6seo
perfectamente constituido. Vemos también, que en
esta 3." faz de desarrollo del tumor en cuestion, se
realiza una especie, diremos, de sintesis, de todas



las faces que ha pasado hasta llegar a ¢l. Efectiva-
mente, se nota aqui y yendo de la periferia al cen-
tro, todas las ecaracteristicas histolégicas de dichas
faces, sucediéndose paulatinamente la una a la otra.
La zona mas periférica del tumor, ofreee a consi-
derar las mismas lesiones andtomo-patolégicas del
primer periodo de Miinchmeyer; la intermediaria,
las del segundo; v la central, por fin, las del tercero
y definitivo.

Recordemos, como conclusién, lo que ya digi-
mos al principio: que estas etapas no se llenan ni
se suceden siempre con la regularidad que las he-
mos deserito, y que muchas veces, el tumor, puede
quedar estacionado en una de ellas, (principalmen-
te en la segunda), sin llegar a concluir su completa
evolucién.

Los fenémenos andtomo-patolégicos que aca-
bamos de ver con detalle, en el tejido conjuntivo in-
tersticial del sistema muscular, no se efectiian con
exclusividad sobre cse sistema, sindé que se produ-
cen, también, en las aponeurosis, tendones, liga-
mentos y adn csqueleto, invadiendo asi todos sus
clementos y constituvendo, por consiguiente, el pro-
ceso, una enfermedad del aparato locomotor en ge-
neral.

Qi no entramos en cl analisis fino de las altera-




ciones histolégicas y anatémicas del tejido de esos
diversos sistemas, es con el objeto de evitar repeti-
clones inttiles, puosto que el proceso en dichos te-
Jjidos, es en un todo anilogo al que hemos estudiado
para el sistema muszseular. Por otra parte, es en cs-
te ltimo, donde ¢l proceso hace mayores estragos,
aleanzando en él su maximun de intensidad, ata-
cindolo siempre con preferencia v produciendo alli
Tas masas 6scas mas voluminosas v extendidas.

Vamos, sin cmbargo, a analizar, aunque mas no
Sta que someramente, las alteraciones que en esta
enfermedad, suele presentar el esqueleto; alteracio-
nes de las que podremos sacar, mas adelante, al ocu-
parnos de Patogenia, algunas consecucncias de im-
portancia .

Es casi constante observar en los huesos dei
esqueleto, sobre todo cuando el proceso se encuentra
muy avanzado, rugosidades y deformidades tipicas.
Ellos son, por 1o general muy voluminosos, s que
al estado normal, presentando en ciertoa puntos, un
extraordinario desarrollo. Tal ¢l caso de Flors-
chiitz - Gerber, autopsiado v estudiado cuidadosa-
mente por Mays, v en el cual la poreion vertical
del frontal Ilega a tener hasta ocho milimetros de
espesor.

En cuanto a la consistencia de los huesos del
esqueleto en conjunto, ella se cncuentra, casi siem-
pre disminuida, en los enfermos de esta naturaleza.
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Asi 1o constatan la mavor parte de los observado-
res, yendo alguno de cllos, como Zeuge-Manteutfel,
hasta asegurar la existencia de una verdadera os-
teoporosis de todo el esqueleto, salvo de las masas
Sseas neoformadas donde dicha osteoporosis no se
pudo poner de manifiesto.

Por nuestra parte, podemos decir, que efecti-
vamente cxiste, siné una osteoporosis como quiere
Zeuge-Manteufel, por lo menos una real disminu-
cién de consistencia de los huesos todos. Por /x
menos, es esa la consecuencia que se desprende del
estudio de las radiografias de nuestros enfermos.
En ellas se nota una mayor transparencia, o mejor
dicho, una menor opacidad de todos los huesos, en
comparacién con la que nos presenta la radiografia
del esqueleto de un sujeto sano. Esa mayor trans-
parencia tiene que ir indudablemente ligada, a una
disminueién de la consistencia del tejido dseo en;
general en log individuos atacados de esta enfer-
medad.

No deja de tener capital importancia esta cons-
tatacién. Fn efecto, puede deducirse légicamente
de ella, que parcee que hubiera en la Miositis osifi-
cante progresiva, un verdadero desplazamiento de
ia substancia 6sea, es decir, que las masas 6seas nco-
formadas se constituirian a expensas del hueso nor-
mal, robandole, por decir asi, sus substancias cons-




titutivas, en detrimento, naturalmente, de la eon-
sistencia dedicho hueso normal.

No hacemos mis que esbozar aqui esta, cuestion,
dejando su estudio detallado para el siguiente eca-
pitulo.

Ademaés de estas alteraciones del esqueleto, es
frecuente observar también en él, la presencia de
otras modificaciones de Importancia, como ser la
producecidn de exéstosis o hipceréstosis.

Algunas de las producciones éseas ¢e esta na-
turaleza, no dejan lugar a duda en cuanto a su ori-
gen; se trata indudablemente de exostosis, que bajo
la forma de agujas o estalactitas, parten del hueso
normal y son dependientes de &l.

Pero otras veces, esas masas 6seas unidas al
hueso, no son exéstosis, sing quc se han desarrolla-
do, al principio, independientemente v en el seno del
musculo, adhiriéndose recién mas tarde y en su evo-
lucién ulterior, al hueso subyacente. Sin embargo,
es dificil decir muchas veces, si la neoformacidn se
desarrollé-a espensas del hueso normal como una
verdadera exdstosis, o si se unié a él en el curso de
su desarrollo.

De todas maneras, queda establecido el hecho
anatémico: que al lado de masas o tumores dseos
independientes y moéviles, se constata la Presencia,
en el esqueleto, de agujas y enoformaciones de hueso,
intimamente unidas a ¢l, inmdviles, v constituyen-
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do verdaderas exostosis. T.a intercsante interpreta-
cion patogendética de este hecho, con las teorias a

que ha dado origen, las veremos mas adelante.

No queremos cerrar este capitulo, sin hacer an-
tes algunas breves consideraciones, sobre la forma
como el tejido conjuntivo, (que como varias veces
hemos dicho es el punto de partida de todo el pro-
ceso), se trausforma en tejido seo, es decir como s2
hace su osificacién, fenémeno, que en razéon de su
naturaleza, corresponde estudiar aqui.

Ante todo, séanos permitido, para ser méas cla-
16 en la exposicién, recordar rdpidamente el pro-
coso de osificasiéon normal.

En el embrién, cl tejido 6seo se desarrolla de
tros maneras distintas: va sea a expensas del carti-
lago (osificacién endo-condral o endo-céndrica, la
mas frecuente) ; ya sea a expensas de la cara pro-
funda del periostio (osificaciéon peridstica); ya sea
a expensas del tejido conjuntivo (osificacién endo-
conjuntiva) .

In el primer caso, cs decir, ‘en aquel en que el
hueso se forma a expensas de una pieza esquelética
primitivamente cartilaginosa, esc cartilago sufre
una serie de modificaciones paulatinas, que termi-
nan en su osificacion definitiva. Es dasico dividir

csas modificaciones en cuatro etapas o estadios
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principales: en el primero, lamado de crecimiento
de las células cartilaginosas, dichas cdlulas se
agrandan, su protoplasma aumenta ¥ se hace me-
nos hialino: las capsulas que rodean y limitan ese
brotoplasma, como consccuencia inmediata de su
crecimiento, se agrandan también, poniéndose asi,
casi en contacto con las capsulas de las células ve-
cinas. El segundo estadio, llamado de calcificacion,
se caracteriza por el depédsito de sales caledreas, en
los tabiques que separan las eélulas entre si, tabi-
ques sumamente adelgazados ahora, por el hecho
mismo del crecimiento en tamafio, que ya hemos
dicho, se efectiia en las células. Al mismo tiempo,
las capsulas de esas células dilatadas, encierran en
su interior gran cantidad de Pequenias celulitas,
verdaderas células hijas, qﬁe se disponen en serie
como pilas de monedas, constituyendo en su conjun-
to lo que se denomina la zona de cartilago seriado.
En el tercer periodo, o de vacularizacion, del peri-
condrio transformado ahora en periostio, parten
pequeiios botones vasculares, que prolongandose
constituyen verdaderos vasos. Estos vasos, al cre-
cer, se llevan por delante, (si se nos permite la ex-
presion), las capsulas de las células cartilaginosas
que se habian dispuesto en serie, destruyen los ta-
biques inter-capsulares que a su paso encuentran y
coneluyen por poner cn comunicacién todas las ea-
vidades circunsecritas bor esas edpsulas, transfor-
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mandolas asi, en una egpecie de tubo limitado en la
periferia por la cdpsula, ahora finica, v cn el cen-
tro por el vaso neoformade que viene a constituir
asi el rudimiento de la futura médula ésea. Llega-
mos, por fin, al cuarto periodo o de osificacion; co-
mo los vasos partidos del periostio v penetrados en
el espesor del eartilago, han arrastrado consigo los
elementos propios de dicho periostio, es a expensas
de esos elementos, y no de las eélulas cartilaginosas
que ya estan destruidas, que se va a formar el hueso,
constituyende asi el proceso de osificacién, una ver-
dadera neoplasia y no una metaplasia. Veamos como
se cfectfia ese proceso: los elementos arrastrados
por el vaso, (que constituye ahora la médula) se
disponen alrededor de él y diferencidndose se trans-
forman en verdaderos osteoblastos o células forma-
doras de hueso. lisos osteoblastos se disponen en
fila y elaboran una substancia dura y blanquecina,

que no es otra cosa que la substaneia 6sca funda-
mental. oco a poco, el osteoblasto queda aprisio-
nado dentro de esa substancia 6sea elaborada por
¢l mismo, v queda transformado en un osteoplasto
o célula Gsea propiamente dicha. Esas células éscas,
se disponen despuds en laminillas, cireunseribiendo

entre si canales de Havers y constituyendo, asf, un
tejido 6seo verdadero.

En el segundo caso, o de osificacién periéstiea,
el hueso se forma a expensas del periostio, que des-
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de las famosas experiencias de Ollier, se sabe es
apto a produecir tejido dseo.

apto a producir tejido dseo. En el embrién, cuando
el esquleto es todavia cartilaginoso, y que cl perios-
tio es todavia pericondrio, la cara profunda de ese
pericondrio estd constituida por células joévenes se-
paradas por traveses de tejido conjuntivo, constitu-
yendo en su conjunto, todos esos elementos, lo que se
lama médula fetal o capa estedq gena del periostio,
Puesto que es a expensas de &l que se forma el hueso
futuro. Iifectivamente, y ante todo, csos travescs de
tejido eonjuntivo se ealcifican, como se habia ealei-
ficado en el proceso anterior la substancia funda-
mental del eartilago; constituyen asi traveses rigi-
dos, que limitan entre ellos cavidades, que son ver-
daderas cavidades medulares primitivas; las células,
a su vez, se diferencian en osteoblastos, los cuales a
Su vez originan osteoplastos o células 6seas, de la
misma manera que en cl proceso anterior; esas cé-
lulas se disponen, después, en laminillas que eircuns-
criben canales v sistemas de Havers, ete., quedando
asi econstituido el tejido éseo definitivo.

En el tercer caso o de osificacion endo-conjun-
tiva, es a expensas del tejido conjuntivo ambicnte,
que se forma el huecso normal. Las células de ese
tejide proliferan dando lugar a la formacién de
gran cantidad de células jévenes que tienen la mis-
ma significacién que las células de la médula em-
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brionaria; esos elementos jévenes sc transforman
después cn verdaderos osteoblastos, que de la mis-
ma mancra que en los procesos anteriores, dan lu-
gar a la formacién de células oscas. Al mismo tiem-
po, los traveses cojuntivos que limitan las células,
se calcifican, v queda, por fin asi constituido, el
hueso normal. Ista forma de osificacién, cn condi-
ciones normales, es mas rara que las dos anteriores,
efectuandose finicamente en ciertos huesos del cra-
neo y cara.

3 Segtin cual de estos tres procedimientos, que
resumidamente hemos deserito, se constituven las
masas Gseas en la Miositis osificante progresiva ?
s lo que vamos a tratar de explicar en las lineas
que siguen.

T.0s hechos v observaciones anidtomo-patologi-
cas que antes hemos detallado, nos demuestran de
manera indiscutible, que es a cXpensas del tejido
conjuntivo intersticial que lag neoformaciones éscas
ge producen, siendo las Jesiones del tejido muscular
de un cardcter eompletamente secundario.

Hemos visto, también, que la primera faz del
proceso consiste en una gran proliferacién de las
células de ese tejido conjuntivo, proliferacién que
frae eomo consecuencia su transformacion en un
tejido embrionario, joven ¥ de nueva formacién.
Qion esas células jovenes, andlogas a las de la mé-

dula cmbrionaria, las que van a dar lugar a la for-
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macion de osteoblastos, pr
después, Por un meecani
2l que hemos visto
0 endo-conjuntiv

imero, y células 6seas
SmMo completamente anilogo
producirse en 1g tercer
a de la osificacién normal,
segin ese mismeo broceso, que se 1o
lo general, 15 formacisn de log tumores
en la enfermedad que nos ocupa.
Pero hay otros c
curso de este ¢
célulag

a forma
Es, pues,
va a cabo, por
0 masas éseag

asos, como hemos Vv

apitulo, en que existe Ig formacion de
anilogas a las del tejido e

artilag’inoso, gran-
des, redondeadas, Provistas de uny capsula hi
y r}riginadas, también ellas, a €xpensas del tejido
conjuntivg ambiente. Fn egog €asos, mucho menog
frecuentes eg cierto, tendriamos que aceptar que en-
tre el tejido conjuntivo y el tejido 6seo definitivo hay
la formacién de un verdadero tejido cartilaginogo, y
que es a expensas de ese cartilago que ge formaris,
el tumor 6seo, de una manera idéntica a 1p que se

leva a cabo en la primerg forma de osificacién nor-
mal, eg decir, 1 endo-condral.
Las exostosis o hiperostosis, que hemos vigto
existen iududab]emente en esta enfermedad, se for-
marian (como se forman, por I demis, todas las
exostosis), Por nn exceso de Proliferacién dej pe-
riostio del] hueso normai €n un punto dado; seria,
bues, la segunds forma de osificacién normal, es de-
cir, la osificacién peridstica,

isto en ef

alina

Como vemos por

lo expuesto, el hue

S0 puede
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formarse, en la afeccién que nos ocupa, segin cual-
quicra de las tres formas en gue lo hace al estado
normal. Sin embargo, casi constantemente lo hace
segtin el tercer proceso, es deeir, el de osificacion
endo-conjuntiva puro. Sélo raras veces, hay la for-
macion de eartilago intermediario como en la endo-
condral; v el periostio tinicamente interviene en el
proceso cuando se trata de exdéstosis,

Clabe preguntar ahora: ;por qué causa y cn
virtud de qué fendmenos ese tejido conjuntivo nor-
mal, en ciertos sujetos se transforma en tejido 6sco?
5 Onal es la causa de esa transformacién de las cé-
lulas conjuntivas en células dseas, violando asi las
conocidas leyes de cspecificidad celular, en virtud
de las cuales las células constitutivas de un deter-
minado tejido no pueden originar sino c¢élulas idén-
ticas v de ese mismo tejido? Prcguntas son éstas,
‘cuyas respuestas encierran en si toda la obscura
patogenia de esta afeccién; permitasecnos que re-
‘servemos su andligis para otro capitulo, en el que
bajo el titulo de Digcusién Patogenética, tratare-
mos en lo posible de dilucidar esas cuestiones.

Resumiendo pues los datos anatomo - patold-
gicos que hemos estudiado, podemos decir que el
procesc que nos ocupa toma su punto de partida
del tejido conjuntivo intersticial, nunca del miscu-
1o mismo cuyas lesiones son siempre secundarias.




Que el proceso no se limita al tejido conjuntivo del
gistema muscular, sino que ataca, también, (aunque
con menor freecuencia) el sistema tendinosoe, liga-
mentoso, aponeurdtico, y atn el mismo sistema éseo,
produciendn en él esas rugosidades, exostosis e hi-
perostosis a que antes nos hemos referido.




CAPITULO VI

DISCUSION PATOGENETICA

Llegamos en cl estudio: de esta afeccién, a uno
de sus capitulos mas importantes y también mas
discutidos. lo que se explica ficilmente dado el cor-
to nimero de casos hasta hoy observados, trayendo
como consecuencia el que haya todavia cierta obs-
curidad en la interpretacién patogenética del pro-
ceso y el que scan miltiples las teorias que en todo
tiempo se han emitido para explicar la esencia de
dicho proceso. Sin embargo, puede decirse, que
actualmente y gracias a los progresos que altima-
mente se han hecho en el conocimiento de su Ana-
tomia Patoldgica, la patogenia de esta enfermedad
se ha aclarado bastante, llegando a conclusiones que
estan de acuerdo con los hechos obscrvados, conclu-
sionss que hasta la fecha mo han sido rectificadas.

Pero 1o es sin trabajo y sin pacientes estudios
que se ha podido llegar a una teoria 1égica y al pa-
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recer definitiva. Muy al contrario; antes de ella son
muchas las razones con que se ha pretendido expli-
car la naturaleza de la afeecién que nos ocupa. Kn
¢l presente capitulo trataremos de analizar esas
doctrinas, razones y teorfas, refutindolas v ponien-
do de relieve los defectos de que adolecen, para ter-
minar explicando con detalle la Patogenia, que a
nuestro modesto juicio nos parcee mas racional v
aceptable.

Uno de los primeros puntos disentidos en la
Interpretacién de esta enfermedad, es el que se re-
fiere al punto de partida del proceso osificante,
habiendo quien sostiene que parte del mtsenlo mis-
mo, otros del hueso y otros, por fin, del tejido econ-
jurtivo intersticial.

Cuando los conocimientos andtomos - patoldgi-
¢o8 eran deficientes, la mayor ‘parte de los autores
sntiguos y que primero se ocuparon del estudio de
este proceso, sostenian como hecho cierto, su origen
muscular. Para ellos era ¢l parénquima museular
el que primitivamente era atacado, siendo las lesio-
nes del tejido conjuntivo intersticial de caricter
completamente secundario.

Asi, Friedberg, por ejmplo, consideraba que el
musculo se enfermaba primero, sufriendo una es-
pecie de miopatia, a consecuencia de la cual se pa-




ralizaba piimero, sufricndo después lesiones atré-
ficas v degencrativas mas o menos intensas; cra
entonees ese misculo primitivamente atrofiado y
enfermo, el que ulteriormente sufria una degene-
racién fibrosa al principio, v ésea al fin,

Afios mas tarde, Miinchmeyer (1869), es el pri-
mero que reaceiona contra la opinién predominante
de Friedberg v la mayor parte de los autores de su
época. KEmite la idea de que el proceso parte del
tejido conjuntive intersticial, pero, v a pesar de
haber hecho un estudio andtomo-patolégico detalla-
do de la afeccién y haberla hecho progresar mucho
en su conocimiento, sostiene todavia, que el sarco-
lema juega un rol importante como punto inicial de
las osificaciones. Sin negarle a este autor su reco-
nocida autoridad en la materia y sin desconocer la
importancia de sus estudios histolégicos dividiendo
la afeecién en tres clasicos periodos (periodos que
hemos tomado como; modelo en nuestro eapitulo an-
terior), no podemos pasar en silencio los defeetos
de que adolecen sus teorias, defectos que lo han lle-
vado hasta bautizar esta enfermedad con un nom-
bre, a nuestro juieio, incorrecto, puesto que consa-
gra una Etiologia v Patogenia que no esti de acuer-
do con los hechos observados, nombre que cmplea-
mos tnicamente por ser universalmente admitido
v estar sancionado. por el uso.

Al decir Miositis osificante progresiva, Miinch-
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meyer deja entrever sus ideas de que, a pesar de ser
el tejido eonjuntivo intersticial, el punto originario
del proceso, no es extrafio a él tampoco el miiseulo
mismo o por lo menos al sarcolema. Por otra parte,
el térming Miositis, no sélo indica una lesién pri-
mitiva y esencial del tejido muscular, sino que habla
a favor de un proceso inflamatorio agudo de ese
tejido, hecho que, como veremos méas adelante, no
es exacto.

La teorfa d¢ Friedberg v los suyos, no resiste
a la logica y al resultado de las observaciones ani-
tomo-patologicas modernas. Hemos visto, efeeti-
vamente, que el proceso tomado en su primer pe-
riodo, se caracteriza por una gran proliferacién del
tejido conjuntivo, sin lesién ninguna anun, de la fi-
bra muscular. Que més adelante, en cl segundo v
tercer periodo, cuando dicha fibra sc altera, no nos
presenta sino lesiones atréficas, no degenerativas,
lesiones que no pueden ser sing secundarias a la
compresién producida por la gran hiperplasia del
tejido conjuntivo. ;Cémo podemos aceptar, enton-
ees, que el proceso se origine en el tejido muscular,
cuando vemos que en el primer perfodo de ese proce-
so dicho tejido museular estd intacto? Por otra
parte: jeémo las lesiones del mdsculo pueden ser
primitivas, cuando esas lesiones son simplemente
atréficas, consecutivas a la compresién, producidas
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por la proliferacién del tejido conjuntivo, y secun-
darias por consiguiente a esa proliferacién ?

Numerosos hechos pueden citarse atn, en con-
tra de esta teorfa. Para no hablar sino de uno, con-
cluyente por sus resultados, mencionarcmos las
constataciones de Kiimmel. Este autor pudo obser-
var que los fragmentos Oseos por é1 examinados
tenfan en su conjunto una direeeion no paralela a
la fibra museular, sino por el contrario, transversal,
yendo de un intersticio a otro ¥ pasando en puente
por encima de la fibra muscular misma. Es indu-
dable que si el proceso se originara en el tejido mus-
cular mismo, las formaciones Oseas guardarian
cicrta relacién, por lo menos en cuanto a direccién
se refiere, con ese tejido; heeho que como vemos 1o
existe absolutamente, constatandose todo lo eon-
trario.

Por los argumentos expuestos, nos parece su-
fcientemente demostrado que el proceso osificante
no parte del misculo, sino gque las lesiones de éste
son completamente secundarias. Ista es la opinidn,
por otra parte, de la gran mayoria de los autores
modernos.

Pero si el proceso no se origina en cl miisculo,
;ddnse se origina? ¥n el hueso? jen el tejido con-
juntivo?

La opinién que sostiene que es el hueso el punto
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de partida de las masas Oscas, es también suma-
mente discutida.

Para algunos autores, tales como Virchow, Pin-
cus, Mays, Cahen y otros, el proceso parte siempre
del hueso, v es a expensas del periostio normal que
las masas Gseas se constituyen. Estos autores ba-
san su afirmacién en la gran frecuencia de las exés-
losis en esta enfermedad, y explican la pPresencia
de fragmentos aislados del hueso e independientes
en el seno de los misculos, como si esos fragmentos.
primitivamente unidos ¥ originados en el hueso, se
hubieran separado de &l después v en su ulterior
cvolucion,

IZs indudable que existen verdaderas exostosis
en esta afeccion; asi 1o hemos hecho notar en el ca-
pitulo anterior y asi lo demuestra el examen del
esqueleto de estos enfermos. Sélo Krause y Trape
niegan rotundamente la presencia de esas exostosis,
basdndose en que no las han constatado a la radio-
grafia; pero hay que tener en cuenta que muchas
veces la placa radiogriafica no nos mucstra esas
exostosis por las diferencias de orientacién, sin que
por eso podamos coneulir que no, existen.

Que el periostio normal Juega un rol prepon-
derante en la produceién de osas exostosis, nadie
lo pone en duda. Pero de ahi a admitir que el pe-
riostio es el que origina los deméis tumores dseos v
que esos tumores dseos dependen del hueso normal
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aunque despuds sc hayan independizado, hay mucha
diferencia.

E1 gran argumento de los partidarios de la teo-
ria del origen éseo del proceso consiste en el hecho
de existir, ademas de las exdstosis, grandes masas
Oscas no movibles v unidas al hueso subyacente.
Sin embargo, esto no demuestra que csas masas
Oseas dependan del hueso. Nuwmerosas observaeio-
nes prucban que se trata de tumores dseos primiti-
vamente movibles e independientes del hueso, v que
ulteriormente en su crecimiento se han soldado a
¢él. Tal la observacion de Kiimmel: este autor cons-
taté en su enfermo dos masas dseas situadas simé-
tricamente una en cada dorsal ancho; una de ellas,
1a mas pequefia, era perfectamente movible, la otra
macho mas voluminosa v que al principio era tam-
bién mévil, se habia hecho ecompletamente fija. 3 No
demuestra este hecho que ese tumor éseco se fijé al
hueso una vez ya formado y en su ulterior creci-
miento? 3 No era al principio perfectamente inde-
pendiente v movible, como su homdlogo del lado
opucsto?

Tampoco resiste a la légica de los hechos obser-
vados, la idea sostenida por los partidarios de g
teoria 6sea que dice que las masas dseas indepen-
dientes eran primero fijas v formadas a expensas
del hueso, habiéndose después desprendido de él.
En efecto, son muchisimos los casos cn que se ha
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seguido la evolucién de las masas seas desde su
comienzo, y en ningin momento, se ha visto que es-
tuvieran fijas al hueso.

Como consccueneia de los hechos enunciados,
s0lo debemos admitir que el hueso y el periostio
normal originan el proceso cuando nos referimos
a las exdstosis, pero tinicamente a ellas.

Tratandose de las masas éseas independientes
¥y movibles entre los musculos (y estos eonstituye
la parte esencial de la afeceién), nos parcce deber
rechazar al hueso en su papel de generador de esas
masas Oseas.

No siendo a expensas ni del misculo, ni del hue-
80, que las ncoformaciones se producen, quédanos
s6lo por analizar el tejido econjuntivo intersticial.
Aqui, las opiniones de los autores modernos estan
casi todas de acuerdo en considerar que es a expen-
sas de esc tejido que el progeso se origina. Por otra
parte, los estudios andtomo-patolégicos confirman
esta opinidn,

Hemos visto, efectivamente, en el ecapitulo an-
terior, que las primeras alteraciones consistentes en
la proliferacién, se manifiestan en el tejido conjun-
tivo y que no hay formacién de huecso sin esas
alteraciones iniciales, que traen como conseeuencia
las lesiones musculares secundarias. Y hemos visto

tambhién, que csas alteraciones no sélo se radican
en el tejido conjuntivo del sistema muscular, sino




también del tendinoso, ligamentoso, aponeurdtico y
dseco (exodstosis).

Goto, en su reciente trabajo, va aiin mas lejos.
Para 61, el proceso se crigina primitivamente en el
tejido conjuntive de las aponeurosis, ligamentos,
ete., v recién después y secundariamente pasa al
tejido conjuntivo inter-museular. De acuerdo con
esta concepeién, denomina la enfermedad con el
nombre de ‘“Hiperplasia fascialis osificans progre-
siva’’. Se trata de una opinién aislada, que citamos
en razén de la autoridad del autor que la expone.

Como curiosidad, citaremos atn la opinién de
Krause v Trape, que hacen jugar a la piel un rol
principal como originaria del proceso osificante.
basados en la gran adherencia que hay, en la ma-
voria de los casos, entre ella y los tumores O6seos
subyacentes vy en la semejanza que suele presentar
con la esclerodermia. Ksta opinién, demds ostd
deeir que no es aceptable por no basarse en ningan
hecho eategérico, siendo, como estd demostrado, que
esas adherencias de la piel no son constantes y cuan-
do existen son secundarias.

Del analisis cfectuado de estas diversas teorias,
podemos ya sacar una primera conclusién que nos
servird de base para dilucidar la Patogenia. Eil
proceso osificante en esta afeceién se origina siem-
pre cn el tejido conjuntivo intersticial, no g6lo del
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sistema muscular, sino también del tendinoso, apo-
neurdtico, ligamentoso vy ain dseo (exéstosis) Las
lesiones de la fibra musecular son siempre secun-
darias y por compresidn.

Quédanos ahora por estudiar la esencia misma
de la afeceidn, que es lo que haremos en las lineas
que siguen,

Dada la originalidad de la enfermedad que nos
ocupa, no debemos estrafiarnos que los autores de
todas las épocas se hayan ingeniado en concebir
maltiples y diversas teorfas para explicar su pa-
togenia. Clitaremos las principales de ellas, tra-
tando de refutarlas en la medida de lo posible.

Teoria de la trofo-neurosis de Nicoladoni, —
Iiste autor, basado en ciertas analogias que presen-
ta la enfermedad que nos ocupa con algunas afee-
ciones de origen probablemente medular, como Ia
atrofia muscular progresiva y la pseudo-hipertrs-
fica, la clasifica como una trofo-neurosis v localiza
Su lesién principal en la médula.

Numerosos autores participan de la teorfa de
Nicoladoni y apoyan sus creencias en el hecho de
haberse observado, a veces, cierta concomitancia
entre la Miositis osificante progresiva v algunos
trastornes nerviosos, tales como Ia epilepsia, cte.




— 161 —

Dan, también, cicrtos caracteres de la afeccion como
tipicos de las lesiones centrales, cerebrales o medu-
lares, tales como el hecho de ser simétrica (a veces),
atacando grupos musculares homoélogos; la tenden-
cia a invadir ciertas grupos musculares con prefe-
rencia a otros animados por otros centros tréficos;
la multiplicidad de los sistemas atacados (tendoncs,
aponcurosis, tejido conjuntivo. inter-muscular, ete.),
siempre dentro del aparato locomotor; la presencia
constante de anomalias congénitas, v mil otras cir-
cunstancias que interpretan estos autores, como a
favor del origen medular del proceso.

En apoyo de esta teoria se citan principalmen-
te dos esaos: ¢l de Eichorst v el de Schwartz. Enp
ambos casos sc trataba de procesos de osificacion,
concocmitantes. con mal perforante plantar, epilep-
sia, atrofia del nervio éptico y manifestaciones ar-
ticulares propias de las enfermedades de la médula.
Ta autopsia del caso de Schwartz puso de manifiesto
la existencia de ciertas lesiones medulares, tales
como la degeneracién del cordén posterior de la mé-
dula, sobre todo en su porcién lumbar.

A pesar de estos hechos, no nos parece accp-
table la teoria de Nicoladoni, porque no resiste cier-
tas objejeiones capitales.

En primer lugar, los casos citados de Hichorst
y Schwartz no prueban nada, por el hecho de no
tratarse de casos tipicos de Miositis osificante pro-
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gresiva, razén por la cual ni los mencionamos si-
quiera en nuestro capitulo de Historia. En efecto,
se trata, en ambos, de una osificacién no progresiva,
completamente localizada v ademis con una locali-
zacion completamente rara en esta afeceidn, pues
se trataba de un tumor ésco situado en la panto-
rrilla.

Por otra parte, y si bien es cierto que hay cier-
tas analogias entre esta enfermedad y Jas afecciones
de la médula, analogias que ya hemos citado, no
menos cicrto es que hay difcrencias eapitales y mu-
cho més importantes que dichas analogias, como ser:
el hecho de comenzar siempre por el tronco y no por
Jas extremidades, como en las miopatias criadas,
(atrofiia muscular progresiva y pseudo hipertrofi-
ca); la ausencia de herencia; la ausencia de sfnto-
mas espinales y de alteracién de los reflejos, cte.

Pero hay sobre todo una scria objecién a hacer
a csta teoria, y es la ausencia completa de lesiones
andtomo-patolégicas en la médula de los sujetos
atacados de Miositis osificante progresiva.

Schultze, que es el que mas sc ha preocupado
de buscar esas lesiones, declara que no ha podido
constatarlas nunea, ni en la médula ni en los ner-
vios periféricos, encontrandose, por el contrario,
en las autopsias una médula perfectamente desarro-
llada y constituida.

Lendon, que también se ha ocupado del asunto
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en cuestién, llega a las mismas conclusiones que
Sechultze. En ningtn caso encuentra alteracidn me-
dular ¥ solamente en uno encuentra como tGnica
lesidn la presencia de ciertos granulos amildecos,
sin ninguna importancia, e la médnla eervieal.
Dice textualmente este autor, refiriéndose al cxamen
de 1a médula del caso en cuestidon: ¢ Revealed noth-
ing unsual cxept a sprinkling of corporea amy-
lacea’’.

En resumen, pucs, y por lo menos en ¢l momen-
to actual, nos parece que no puede aceptarse como
exacta la teoria de Nicoladoni, en vista de la au-
sencia absoluta de pruebas anatomo - patolégicas.
Y afn, en el supuesto easo que existieran lesiones
localizadas en la médula, no nos demostrarian en
manera alguna ser la causa de la afeccion, sino més
bien su consecuencia. En cfecto; como sc trata de
una enfermedad esencialmente crdénica y larga en
su evolueidn, la autopsia que permite econstatar esas
lesiones, se hace cn un periodo ya avanzado y cuan-
do el proceso es va antiguo; ahora bien: logico es
suponer que, dada la relacién intima que existe en-
tre le miseulo atacado y las células ganglionares de
los cuernos anteriores, las lesiones de dicho misecu-
lo repercuten, a la larga, sobre la médula, produ-
ciendo en &sta, altcraciones andtomo-patolégicas
completamente secundarias.

En una palabra; los estudios, que sobre este
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particular se han hecho hasta la feeha, no nos au-
torizan a aceptar como cierta, la teoria trofo-neu-
rética de Nicoladoni.

Teoria tumoral de Virchow.—Este autor, para
explicar la csencia de la enfermedad, crea la deno-
minacién de “‘Diatesis 6sca u osificante’’, Con ese
titulo expresa una Predisposicién del organismo
a crear hueso en el aparato locomotor en general,
predisposicién que puede ser congénita, o adquirida.

Considera, al mismo tiempo, las formaeciones
Oseas una vez constituidas, como verdaderos tumo-
res y las clasifica dentro del gran grupo de los **Os-
teomas multiples’’.

Son numerosos los autores que de este asunto
se han ocupado y que participan de las ideas de
Virchow. Asi Mays, Kiinimel, Lexer, N issim, ete.,
creen en el origen y naturaleiza tumoral de las for-
maciones dseas que caracterizan la enfermedad.
Pincus va atin 1mas lejos; siempre considerando
esas formaciones como tumores, atribuye al perios-
tio un papel preponderante en su formacién; para
€l se trataria de una especie de periostismo latente,
gue se manifestaria en sujetos congénitamente pre-
dispuestos, y que a favor de un traumatismo cual-
quiera, aun durante el parto, se pondria de mani-
fiesto produciendo las formaciones Oseas. Ya vimos,




al ocuparnos de Ia Itiologia, el valor que debe dar-
se a esta teorfa esencialinente traumatica de Pincus,

De mna manera general, v a pesar de la auto-
tidad de los autores que la sostienen, no nos parcce
aceptable Ta teoria tumeral de Virchow.,

Eu primer Ingar, la denominacién de “Diatesis
¥sea’ establecida nor este autor, nos parece un tan-
to vaga v no del todo exacta. Efectivamente, al de-
cir “‘Diatesis dsea” parece que sc quisicra signifi-
ear mas bien una ealeinosis o diserasia calearea,
que una verdadera formacion de tejido ésco.

Ahora bien; se sabe perfectamente, que en el
proceso que nos ocupa, la alteraciéu patolégica pre-
dominante no consiste en una alteracién del inter-
cambio que traiga como conscenencia el depdésito de
sales ealedreas en el tejido conjuntivo normal v que
asf s¢ constituva la formaeién bsea; sind, en una
verdadera produccién de hueso en el seno mismo del
tejido eonjuntivo, por alteracion primitiva de ese
tejido v sin neeesidad de depésitos caledreos pre-
vios. Las alteraciones del intercambio de las sales
de caleio, gue indudablemente existen ¥ que mas
adelante estudiamos en detalle, solo actGan eomo
factor coadyuvante en la formaecién dsea ya consti-
tuida, pero nunea eomo ecausa primordial y origi-
garia.

In segundo lugar, el hecho de aceptar como
verdaderos tumores estas formaciones bseas, no nos
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barece aceptable, por carecer precisamente de las
principales caracteristicas que poscen dichos tumo-
res. Hn efecto: los tumores en general se caracte-
rizan principalmente, por la ausencia completa de
sintomas inflamatorios, por su tendenecia a crecer y
a invadir mds bien que a retroceder, por su forma-
¢ién lenta, ete.; mientras que en el proceso que nos
Ocupa 1o es raro obscrvar, por lo menos en su co-
mienzo, verdaderos sintomas inflamatorios, Ias neo-
formaciones pueden detencrse ¥ aun retroceder en
su desarrollo, su formacién es relativamente rapi-
da, por Io menos méas rapida que la de los tumores
verdaderos; en fin, una seric de caracteres que di-
fieren radicalmente con las formaciones tumorales
Ppropiamente dichas.

Por otra parte, se sabe que Virchow en su eé-
lebre tratado, clasificaba como tumorcs, un gran
nimero de lesiones tuberculosas, sifiliticas, inflama-
torias y atin congénitas, que hoy dfa se conocen per-
fectamente v que han sido separadas del grupo en
que las clasificé este autor. 4 No puede haber suce-
dido lo mismo con las formaciones 0seas que nos
ocupan ? Nada de extraiio seria que asi fuera, dado
lo poco clara, que ain actualmente, se presenta su
Patogenia.

Como vemos por lo expucsto, la teoria tumoral
de Virchow, no satisface por completo ni disipa de-
finitivamente las dudas, ademais de encerrar conecep-
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tos no del todo de acuerdo con los conogimientos
actuales. lsta es la razén por la cual, no es univer-
salmente aceptada, teniendo numerosas v autoriza-
das opiniones en contra.

Teovia inflamatoria de M unchmeyer. — Iiste
autor fué el primero que emitié la hipétesis que to-
do este proceso era debido a una inflamacién del te-
Jido eonjuntivo intersticial y atdn del muisculo mis-
mo, o por lo menos del sarcolema, inflamacién que
tracria como resultado en transformacién en hueso.

Esta opinién, compartida por numerosos auto-
res, como Friedberg, T.orenz, Kohts, Salmann, Bocks,
Haltenhoff, cte., se basaba principalmente en los
hechos clinicos.

En efecto hemos visto en nuestro capitulo ti-
tulado “‘Deseripeion Cliniea”, que muchas veces la
afeccidén comicnza con sintomas inflamatorios netos.
Movimientos febriles con dolores mis o menos acu-
sados, alguna infiltracién scrosa de la capa subecu-~
tanea, dilatacién de las venas superficiales, ligero
infarta ganglionar (cuando existe) en la zona co-
rrespondiente a la regidn atacada y otros sintomas
por el estilo indudablemente constatados, son los
gue llevaron, ‘a los autores mencionados, a conside-
rar la afeceién como de naturaleza inflamatoria, y
a Miinchmeyer a bautizarla con el nombre que im-
Ppropiamente lleva en la actualidad.
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Atn dentro de la cliniea, esta teoria es refuta-
ble. Si bien es cierto que pucden presentarse Tois
sintomas 'deseritos, esto sucede solo en ciertas oea-
siones. Las mas de las veces, los earacteres citados
interpretados como inflamatorios, faltan; la enfer-
medad se presenta silenciosamente v de una manera
incidiosa, sin movimientos febriles, dolores acnsa-
dos, ni tumefaceién apreciable. ; Cémo se explicaria
bues, en esos casos y en augencia de esgs sintomas,
el cardcter imflamatorio de 1a afeceiton ?

Por otra parte, Y siempre dentro del terreno
de la clinica, la presencia de ficbre no nos signifiea,
siempre y necesariamente, una inflamacién ; puede
reeonocer como origen otro causa cualquiera. Tn
cfecto: hemaos visto, en el capitulo anterior, que no
€s raro constatar en las preparaciones microsedpi-
cas al ladqg de la gran proliferacién celular, derra-
mes sanguineos y depésitos de fibring mas o menos
abundantes; es indudable, que en su ulterior evolu-
cién esos derrames ¥ productos se reabsorben; ; ne
podrian dar lugar, en ese momento, a una tempera-
tura anormal ? ; no sabenos que existe una fiebre de
reabsorcion de productos anormales?; en ese caso
tendriamos el sintoma temperatura, sin inflamacién
alguna. Mds atn; la férmula hematolégica y leu-
cocitaria de los enfermos de esta naturaleza, no nos
Ppresenta ninguna alteracién de importancia que
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permita hacernos sospechar una inflamacién o in-
feceién de ninguna especie.

Esto por lo que se refiere a los sintomas clinicos
v de laboratorio. Si consideramos, ahora, los caraec-
teres andtomo-patolégicos del proceso, veremos que
tampoco nos permiten aceptar esta teoria.

Los hechos observados v las preparaciones his-
tologicas nos demuestran que no hay tal inflama-
cién del miiseulo; que este solo se enferma secunda-
Tiamente, por compresién, presentando lesiones
tnicamente atréficas, nanea inflamatorias o dege-
nerativas. Mds ain; de tratarse de un proceso in-
flamatorio cualquiera, habria una migracién de leu-
cocitos marcada, mucho més marcada que la que ge-
neralmente se observa y que cs insignificante o nu-
la. Nunca se ha constatado tampoco, en las tume-
facciones de esta naturaleza, la presencia de pus.

Bajo el punto de vista bacterioldgico, los resul-
tados son igualmente negativos. En la mayor parte
de los casos en que se efeetud la biopsia o la extir-
pacién de estos tumores, se hicieron cultivos en di-
ferentes medios, de los liquidos obtenidos; en nin-
guno de esos casos, se obtuvo resultados apreciables.

Vemos, pues entonces, por los hechos mencio-
nados, que la teoria que considera esta afeceién co-
mo de naturaleza inflamatorio, no es tampoco del
‘todo satisfactoria.

Sin embargo, y a pesar de los errores que en-
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cierran algunas de sus teorfas, es Miinchmeyer el
primero que hace alusiones al origen congénito de
este proceso y es él que ecrea la denominacién de
“‘Anomalia constitucional®’ que estudiaremos con
detalle més adelante. _

Fuera de las tres teorias citadas, que son las
principales y méis difundidas, existen, otras menos
importantes, e intermedias, por deeir asi, entre ellas.
Asi, por ejemplo y para citar solo algunas, Testelin
¥ Dambressi consideran el broceso como de origen
reumatico ; Volkmann cree en un trastorno 6seo del
erecimiento y la compara con el raquitismo ; Kohts
y Friedreich, la consideran como una miopatia pri-
mitiva; Ziegler habla de ““un defecto particular del
aparato locomotor’’, sin entrar en mayores detalles;
Bollinger, no se pronuncia a favor de ninguna de
las dos teorias ni tumoral ni inflamatoria, creyendo
que se trata de un proceso intermedio entre ambas;
¥ asi se suceden toda una serie de ideas v teorias
que no estudiamos en detalle por tratarse de opinio-
nes aisladas, que no tienen la importancia de las
tres que hemos analizada.

Vamos, ahora, a exponer con algin detenimien-
to, la teoria sostenida principalmente por Stempel,
basada principalmente, en las alteraciones que su-
fre el mesénquima en el embrién, razén por la cual
consideramos atinado bautizarla con el nombre de
*‘Teoria embrionaria”’.
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Teoria embrionaria de Stempel.—Antes de en-
trar al detalle de esta teoria, es necesario explicar
la eausa de la rareza de esta afeccién y el porqué
ataca a ciertos sujetos preferentemente que a otros.

TIndudablemente que debe de existir una espe-
cie de predisposicion congénita, predigposicién que.
como ya hemos dicho, es Miinehmeyer ¢l primero
que la cita, denominandola ¢ Anomalia constitueio-
nal’.

Que csta anomalia comstitucional existe y eos
congénita, lo demucstran los hechos siguientes:
1.°, en la mayor parte de los casos, la enfermedad
se ha manifestado desde los primeros afios de la
vida, siendo como hemos viste ya, una afeecién pro-
pia de la nificz; 2.7, en algunos Taros €Casos en que
sc ha manifestado mas tardiamente, se notaba ya
desde algunos meses después del nacimiento, algu-
hos fenémenos andlogos, comq la aparieion de ni-
cleos o tumotres en la cabeza, que desaparceian sin
dejar rastro, para volver de nuevo, hasta constituir
la enfermedad propiamente dicha; 3.% en la mayor
parte de los casos cl origen es espontineo, no ha-
hiendo ninguna causa, como no sca la anomalia cons-
titucional eongéunita, que permita explicarnos la apa-
ricion de los accidentes; 4.° v principalmente, la
presencia constante en estos enfermos, de otras ano-
malias eongénitas tal como la microdactilia.

Permitasenos, antes de pasar adelante, que in-
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)

sistamos sobre este Wltimo cardcter, puest que eg
sobre él, que sc basa principalmente esta teorig,

Ante todo, es neeesario admitir, porque asf g
demuestran las observaciones, que la miecrodactilig
es una de las manifestaciones o sintomas de esa ano-
malia constitueional.

No se trata, en cfceto de una simple eainciden.
cia; no es posible admitir, dada la insisteneia con:
que se presenta, que es una simple casualidad ¢ gfy.
toma agregado, puesto que habria que adinitir Ig
concomitancia de una anomalia rara como es la mi-
crodactilia, con una afeceién mas rara todavia como
es la Miositis osificante progresiva. Como venlos,
pues, hay una relacién fntima entre esta anomalia
o malformacién v los tuiores 6Gscos; relacidén tan
estrecha que hace que amhos sean sintornas de ung
misma enfermedad v respondan a una misma pato-
genia.

Admitido este importante rol de la microdac-
tilia, no estd demds que la analicemos, puesto que
clla nos guiard en el estudio de la esencia de la en-
fermedad.

En primer lugar, la mierodactilia, es un hecho
constatada, que se presenta en el nifio desde el naci-
miento. Queda por averiguar si se trata de una mal-
formacién fetal o embrionaria.

Si se tratara de una malformacién fetal, clla,
seria debida indudablemente, a adherencias del foto
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conn ¢l amuios; de admitir esta suposicion, no nos
explicariamos el porqué de la localizacion siempre
constante de csa mierodactilia y, sobre todo, su si-
metrian. Fn efecto, no habria razén que explicara la
preferencia de sitnacion de esas adhereneias en cier-
tos v determinados puntos del crerpo del feto, siem-
pre los mismos.

Ts indudable que hay que ir a buscar el origen
de esas malformaciones, mis lejos, en cl embrion.
Dehe tratarse, indudablemente, de un detenimiento
del desarrollo ocurrido en las primeras semanas em-
brionarias, como lo demucstra el hecho de ser, esas
malformaciones, bilaterales, simétricas, de localiza-
cion siempre igual y hereditaria (easo de Sympson).

Asi establecido el origen embrionario de uno
de los dos grandes sintomas de la afeccidén que nos
ocupa, 16gico es pensar que cl otro, es decir, la trans-
formacién del tejido conjuntivo en tejido dsco, debe
remoutarse, también, a una anomalia de ese tejido
en el estado embrionario.

Ademas del eitado, hay otro argumento pode-
roso gque habla en favor de la anomalia constitueio-
nal embrionaria del tejido conjuntivo, como causa
v egencia de la enfermedad.

Hemos visto v aceptado, en el eurso de este tra-
hajo, que ¢l tejido Gsco, en este proceso, se forma a
expensas del tejido conjuntivo. Ahora bien; hay
una ley, admitida nniversalmente vy Namada de la
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‘“especificidad celular’’, segin la cual una célula no
puede provenir ni dar origen siné a una célula ani-
loga y de las mismas atribuciones, es decir por ¢jem-
plo, que una célula dsea no puede dar origen sing
a otra célula dsea, v una de tejido conjuntivo a otra
del mismo tejido. ; Como se explica entonces, que
en este proceso, una célula conjuntiva origine una
célula 6sea?

No hay siné un modo de explicarlo, ¥ es basan-
dose cn otra ley, tan verdadera como la anterior, que
_establece ‘“la indiferencia de las células emanadas
de una misma hoja blastodérmica’’. Ahora bien;
tanto el tejido 6sco, como el muscular, el tendinoso,
aponeurédtico, el conjuntivo cn una palabra, no son
siné tejidos mesoblsticos en su origen vy que des-
pués se han diferenciado; todos ellos provienen de
la misma hoja blastedérmiea, del mesénquima. Por
consiguiente, esos tejidos en eireunstancias especia-
les y basados en la segunda ley citada, pueden dar
lugar a la formacién de hueso, sin violentar por eso
la ley de la especificidad celular, mencionada pri-
mero.

Ahora bien: relacionando este argumento, con
el anterior que se reficre a la microdactilia, pode-
mos sacar la siguiente logica conclusidn:

De la misma mancra que la anomalia constitu-
‘cional produce un detenimiento en el desarrollo em-
brionario que trae como consecuencia la microdac-
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tilia, de la misma mancra, declamos, esa ancmalia
constitucional en ¢l mismo sujeto, puede tracr un
detenimiento, embrionario también, en ¢l desarro-
o del mesénguima, detenimiento que hace que ese
mesénquima primitivo no se diferencie v se trans-
forme en tejido 6sco o tejido conjuntivo como nor-
malmente lo hace. Quedando asi detenido, esc me-
sénquima permanente indiferente como tejido em-
brionario, aun hasta después de! nacimiento; basta
entonees cualquier insignificante eausa irritiva (un
mayor aflujo de sangre, por ejemplo), para que,
excitado en su funecién, se difereneie, aunque tar-
diamente, dando lugar a la produccién de hueso alli
donde, en condiciones normales, no existe.

Queda asi demostrada, por la teoria embriona-
ria de Stempol, la Patogenia de este proceso.

No se nos oculta que presenta su partos vulne-
rables; ella no explica ciertos puntos obscuros, co-
mo la razén de porqué, la afcceidn ataca ciertas
partes del cucrpo con preferencia en lugar de otras.
Pero de todas maneras, es bastante légico v de
acuerdo con los eonocimientos modernos.

Sin pronunciarmnos en favor o en contra de
cualquicra de las teorias citadas, por impedirnoslo
nuestra reducida experiencia en el asunto, no pode-
mos ocultar gue nos inelinamos preferentemente a
la dltima mencionada, no sin dejar de reconocer,
por eso, la parte de verdad que las demdas poseen.







CAPITULO VII

DIAGNOSTICO

Las dificultades con que se tropieza para esta-
blecer con seguridad el diagnéstico de esta afce-
cién, varia naturalmente, segin el periodo de su
desarrollo en que sc le concidere.

Relativamente facil, cuando el proceso se en-
cuentra muy avanzado y con su cortejo sintomati-
co completo, no pasa lo mismo al prineipio, cuando
las neoformaciones oseas no se hallan todavia defi-
nitivamente constituidas, En este dltimo caso los
errores son frecucntes, en razén de lo poco, caracte-
ristico de sus sintomas y de lo escasamente conoci-
da que, en general, es csta enfermedad.

Son muchas las afeceiones con que puede con-
fundirse, a un examen superficial, la que nos ocupa
en cualquiera de sus periodos de evelucién, pero
todas cllas pueden excluirse si se hace un estudio
detallado y cserupuloso de sus sintomas.
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Al principio, sobre todo, la confusién con los
eéfale-hematomas, no es difieil; en efecto, ya he-
hemos visto con que gran frecuencia, la enferme-
did que nos oeupa, se inicia por la produceién de
pequeiios tumores en la eabeza, que ulteriormente
desaparceen sin dejar rastros. Sin embrgo, hay
una serie de signos que permiten su diferenciacién.
En primer Ingar, se sabe que los céfalo - hematomas
son por lo general inicos y muy execpeionalmente
multiples; asf, Tarnier, que ha hecho un estudio es-
tadistico detallado de esos tumores, los encuentran
dobles solo 9 veces sobre 70 casos y triples 3 veces
en 70; en la Miositis osificante progresiva esos tu-
mores, cuando se manifiestan son, la mayor parte
de las veces, multiples,

Fucra de ese cardcter diferencial importante,
hay ofra seric de hechos,” que los distingue de los
céfalos-hematomas; estos, por cjemplo, no se obser-
vah nunca sobre una sutura, sino en el centro mis-
mo de un hueso como el frontal, oecipital, parietal,
ete.; presentan, ademds, una sensacién de fluctua-
cién neta; poseen, en fin, un borde nitido que los 1i-
mita a la manera de un reborde éseo. El nieleo
primitivo de la Miositis osificante progresiva, por
el contrario, ademds de poder ser miltiple, como va
lo dijimos, puede tomar asiento en una sutura Gsea;
su fluctuacién no es tan tipica pues ofrece, mas
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bien, una sensacion pscudo-fluctuante o pastesa; y,
en fin, sus limites no son tan precisos,

Considerando, ahora, las neoformaciones dscas
cn su primer periodo, es deeir, cuando reeién se ma-
nifiestan v que van acompafiadas de sintomas infla-
matorios mas o menos acusados, pueden atn con-
fundirse, va sea eon un hematoina muscular, o con
un abeego, 0 atn con un goma sifilitico.

En ¢l primer caso, si cse hematoma es congé-
1ito v situado en el cuero cabelludo, es decir, si es
un céfalo-hematoma, ya hemos visto como podia di-
ferenciarse. Pero si aparece en otro miseulo cual-
quiera y no desde el nacimiento, el diagndstico ofre-
ce mayores dificultades.  En efecto, las neoforma-
clones 6seas, en este primer pericdo, nos presentan,
a la palpacidn, una consistencia bastante semejante
a la de los hematomas en general. Sin embargo, la
ausencia de antecedentes traumaticos que expli-
guen la existencia de derrames sanguineos, el dolor
poco intenso o nulo, v sobre tode su ulterior evolu-
cién, nos permitiran separar un proeceso de otro; si
se trata de un hematoma, al cabo de pocos dias, se
reabsorbera, o infectindose pasard a ser un abeeso;
ninguna de esas dos vias segnird, si se trata de una
necformacién de la naturaleza de las que estudia-
mos.

La confusién con un abeeso muscular, ya es
mds dificil; serfa necesario una serie de sintomas
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inflamatorios locales y generales muy intensos, y ya
hemos visto, que no es regla, en esta enfermedad.
Con un goma sifilitico, la diferenciacién no ofrece
tampoco mayores dificultades; la ausencia de ante-
cedentes espeeiticos y, sobre todo, el resultado com-
pletamente nulo del tratamiento anti-sifilitico, ha-
blan en contra de un proeeso de c¢sa naturaleza.

En cualquiera de los tres casos citados y en la
mayor parte de los que enumeraremos mas adelan-
te, no olvidemos nunca un sintoma de eapital im-
portancia y de real utilidad para el diagnéstico di-
ferencial, quc nos presenta esta enfermedad, y que
fnos permitird casi siempre, distinguirla de otros
procesos mas o menos parecidos: nos referimos a
la malformaciones congénitas de los pies, es decir,
la microdactilia.

Si consideramos, ahora, los tumores 6seos ya
perfectamente desarrollados y con caracteres de ta-
fes, veremos que su diagndstico es mucho mas facil.
Pero, aun todavia, en cste periodo, puueden con-
fundirse con otros procesos.

A un examen superficial, podran confundirse
esos tumores Oseos, con exostosis de erecimiento.
‘por ejemplo. Pero, vy en primer lugar y como su
nombre lo indieca, las exostosis de crecimiento se
presentan, con exclusividad cn la época de la vida
en que ese crecimicnto cs mas acentuado, es decir,
entre los 10 a 20 afios de edad ; se localizan, ademas,
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en las epifisis; tienen las caracteristicas del hueso,
desde su iniciacion; v, finalmente, no recidivan des-
pués de la intervenecién. Los tumores éseos que cs-
tudiamos, por el contrario, sc¢ presentan en una
edad menos avanzada, en la nifiez, antes de los &
afios por lo general; su loealizacion no es tan ex-
clugiva, sino que, por ¢l contrario, ataca varios sis-
termas, (muscular, tendinoso, aponeurdético, 6sco,
ete.) ; no tienen cardeter dseo, sino cuando se en-
enentran ya definitivamente constituidos; y, en fin,
recidivan con facilidad y tienen una cvolueién pro-
gresiva.

Otra enfermedad, que hasta cierto punto pue-
de confundirse con la de Munchmeyer, cs el mal de
Pott v su variedad de mal sub occipital. Las prin-
cipales causas quue hacen posible esta confusion,
son, ¢n primer término, Ja localizacién de ambas en
cl dorso o nuea, v en segundo, lag deformidades que
originan. Iero hay que tener en cuenta para el
diagnéstico, ciertos caracteres diferenciales de im-
portancia. En el Mal de Pott, ¢l estado general del
nifio, por lo comin, es deficiente como consecuen-
¢ia de su infeceién tuberculosa; el enfermo de Mio-
sitis osifieante progresiva conserva, casi siempre,
un estado general exeelente, con buen apetito y per-
feeto funcionamiento de sus 6rganos internos. Més
atin; del examen cuidadoso del enfermo sc obtie-
nen detalles importantes de real valor.
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En el potien las lesiones dseas son mas cireuns-
critas, radican en la Iinca media sobre la columna
vertebral misma, son suumamente dolorosas a la
presién y alteran rapidamente el cstado general;
en la enfermedad de Munchmeyer, ese estado gene-
ral, como ya hemos dicho, se conserva bueno, las le-
siones no radican en un punte determinado y eir-
cunscrito de la ecolumna vertebral, son indoloras,
tienen un caracter invasor o progresivo, y las des-
iaciones y vicios de posicién que originan son mas
irregulares que lag del mal de Pott. 8i a esto se
agrega los demds sintomas de ambas afecciones,
como ser los abeesos osifluentes, las paralisis, ete.,
cn el pético, vy la microdaectilia, para el miositico,
podremos llegar a diferenciar con exactitud ambas
enfermedades y establecer eon seguuridad su dia-
néstico.

Siempre dentro del grupo de las afecciones
que eventualmente pucden confundirse con la pre-
sente, citaremos también la sifilis congénita. En
afeecto, s¢ han observado nifios, con nédulos de con-
sisteneia Osea v que cran de naturaleza especifica
Tal es el caso citado por Kissel, en que se trataba de
un nifto de afio y medio de edad, que poseia esos né-
dulos y que desaparecieron con el tratamiento anti-
sifilitico.

En realidad el hecho de que los tumores dscos

retrograden al instituirse el tratamiento especifico,
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no quiere siempre deeir, que scan de naturaleza
sifilitica. Hemos visto que en la enfermedad de
Muuchmeyer, las neoformaciones éseas pueden de-
tenerse y ain retroceder en el eurso de su desarro-
llo; puede, entonces, darse la coincidencia que cse
retroceso cspoutineo se hava iniciado al mismo
ticmpo quue se instituyéd el tratamiento anti-sifili-
tico, sin que por ese signifique que cse retroceso sea
debido a cse tratamiento. Por consiguicnte, el tra-
tamiento de prucha, si bien es un medio diagnésti-
co importante, no es cn manera alguna infalible v
no debe exeluir el estudio detallado de los demas
sintomas.

Los antecedentes y 1a reaceién de ‘Wassermann,
no son tampoco concluyentes en este sentido, pues-
to que puede existir concomitancia entre ambos
procesos. Uno de nuestro enfermos, por ejemplo,
nos presenta una reaceién de Wassermann positi-
Va, v sin embargo, no puede dudarse del diagnés-
tico de Miositis osificante progresiva.

Hay que tencr en cucenta pues, para establecer
la diferencia entre ambas afecciones, ademés de la
reaceién de Wassermann y el tratamiento de prue-
ba, (que siempre es atil hacerlo), los demas sinto-
mas, como scr, por cjemplo, la mierodactilia, la
evolueién progresiva e invasora, cl estado general
¥ otra seric de sintomas propios de la enfermedad
de Munchmeyer.
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No es del todo raro observar, como consccucn-
cia del reumatismo musecular agudo, la formacion
de endurecimicntos mas o mMCENOS extendidos del
misculo atacado. Se trata generalmente, en €sos
casos, de procesos de miositis fibrosa, conseeutivos
a la infeceién reumdtica. la ausencia de mievo-
dactilia, los antecedentes, su evolueién que no es
progresiva, su localizacion en un punto dado sin
tendencia a atacar otrog grupos musculares v so-
bre todo, la ausencia de osificacién propiamente di-
cha, (cosa que muchas veces no pucde establecerse
sino por el examen histolégico), permiten diferen-
ciar este propeso decl de la enfermedad en cuestion.

T las afecciones reuméticas crénieas, suelen
observarse también, la presencia de exéstosis que
podrian hacernos equivocar el diagnostico. El es-
tudio de los demas sintomas, v sobre todo, los ante-
cedentes reuméaticos que presenta el enfermo, Im-
pediran, casi siempre, que se confundan ambas en-
fermedades.

1.as Miositis en general, salvo una que otra, se
diferencia con mucha facilidad de la que nos ocu-
pa. Asi, por ejemplo, las miositis agudas purulen-
tas o 16 v consecutivas a afecciones articulares, ta-
les como la reumdtica, la gonorrea, ete., son casi
imposible de confundir con la osificante progresi-
va. Su cuadro sintoméatico es completamente dis-

tinto, no hay formacion de hueso, en una palabra,
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no presentan easi rasgo comnn alguno. (.08 mismo
casi podemos deeir, de 1a tubcreulosa, sifilitica, po-
limiositis v neuromiositis.

Sin embargo, dentro de este gran grapo de in-
flamaciones musculuares, hay dos prineipalmente
gue se prestan a confnsion, si no se hace un exar
men cuidadoso. Nos veferimos a la Miositis osifi-
cante local v a la fibrosa.

De la primera, hemos va hablado con detalle
en el primer capitulo de este trabajo, establecien-
do sus caracteres tanto comunes como diferencia-
les. No los repetivemos aquis s6lo diremos que el
sntecedente traumdtico, la evolucién no progresi-
ra, su localizacion y la ausencia de microdactilia,
caracteristicos de la miositis osificante local, bas-
tan para distinguirla netamente de la enfermedad
que estudiamos.

Con la segunda, es decir, con ]a miositis fibro-
sa presenta también algunos caracteres comunes,
sobre todo, al principio. l.a poea intensidad de los
sintomas inflamatorios v del dolor expontaneo o a
]a presion, cl paulatine endurceimiento del miseu-
lo atacado con desminueion atm mayor de los esca-
sos dolores que puadieran haber existido en un prin-
cipio, v la constitucion de un tumor duro y fibroso,
que se observa en las dos enfermedades, hace posi-
ble su confusion.

Sin embargo, gran cantidad de sintomas dis-
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tintos que se van presentando a medida que el pro-
ceso avanza, facilitan ¢l diagndstico diferencial.
La localizacién en la nuea y dorso mas que en los
miembros, la microdactilia, la evolucion progresi-
va, la ausencia de enfermedades anteriores (reu-
matismo, cte.), la edad, el cardcter casi siempre cx-
pontaneo y por fin la biopsia que nos indica la exis-
teneia de verdadero hueso, son rasgos todos que nos
hablan a favor de la Miositis osificantes progresi-
va ¥ que no se constatan nunca en la Miositis fi-
brosa.

Se ha insistido, también, sobre las analogias que
prescnta la enfermedad de Miinchmeyer con la pa-
ralisis pseudo-hipertréfica. Nos parcce, sin embar-
2o, que estas enalogias son muy relativas y la con-
fusién de ambas afcecciones muy dificil sino impo-
sible. En efecto; el pseudo-hipertréfico presenta un
extraordinario y monstruoso desarrollo de su mus-
culatura, sobre todo, de la de sus miembros infe-
riores; el miositico osificante ofrece, al eontrario,
una mareada atrofia y delgadez de sus museulos.
Si es cierto que en las dos enfermedades, los muscu-
log atacados estin duros y lefiosos, pero en una csa
dureza llega a la constitueién de hueso verdadero,
cosa que no se observa jamas en la otra. Sintoma di-
ferencial este de tan capital importancia, que nos
exibe del analisis de los demas.

No nos parece oportunoc prolongar mas este ca-
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pitulo aumentando la lista de diagnésticos diferen-
ciales. Es indudable que podrian citarse més afec-
ciones que tengan con la presente algunos caracte-
res comunes o parecidos; pero en esos casos la con-
fugion en el diagndstico es difieil, sobre todo, si se
tiene presente el cuadro sintomdtico completo de
la Miositis osificante progresiva que hemos detalla-
do en otro lugar. *

S6lo agregaremos para terminar, que es tan
importante el sintoma microdactilia, cn el cuadro
hosologico de la enfermedad de Munchmeyer, que
su sola presencia debe ponernos en cuidado vy ha-
cer que busquenios inmediatamente si existen o no
tumores 6seos formados o en vias de formarse. S
estos se encontraran, la concomitancia de ellos con
la malformacién congénita (microdactilia), antes
constatada, nos permite asegurar el diagnéstico.

Si a esto agregamos la cdad infantil, la evolu-
cién progresiva, el origen espontamnco, la localiza-
¢ién cn Ja nuea v dorso, el examen radiografico y
microsedpico poniendo de manifiesto la presencia
de verdadero hueso, la seguridad del diagndstico e
aumentarda mas atn y las causas de error desapa-

receran casi por completo.







CAPITULO VIII

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO

Ya dijimos, al hacer la descripeién clinica de
esta enfermedad, que eclla era de una evolueion
escncialmente crénica, ¥ que la generalizacién del
proceso se hacia por poussées sucesivas, durante las
cuales se atacaban nuevos grupos musculares, con
un recrudecimiento general de los sintomas.

Poco tenemos que agregar a lo dicho antes.
S6lo haremos algunas consideraciones sobre la du-
racién media, y la forma de terminar que esta afec-
¢ién tiene, deduciendo, de ahi, la naturaleza del
prondstico.

Consideremos, primero, la evoluciéon de una de
las ncoformaciones aisladamente. Antes de llegar
a constituir un tumor ésco propiamente dicho, tie-
ne que recorrer las etapas que ya hemos estudiado,
necesitando para ese recorrido, un eierto lapso de
tiempo, variable. Para algunos autores como
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Munchmeyer y Nieoladoni, eada neoformacién
evolueion hasta su formacion definitiva, en un pe-
riodo de tiempo de ocho semanas. Para otros como
Weill, ¢l plazo es més largo, Hlegando hasta tres me-
ses. Hiu genceral, puede decirse que no hay cifras
fijas a este respecto, no bajando nunea de las indi-
cadas.

Una vez bien desarrollado uno de estos tumo-

res, otro grupo muscular es atacado con los mis-

mos sintomas v caracteristicas que el anterior v
despuds de un perindo de reposo v de calma més 9
menos largo. Digames también, que otra de las mo-
dalidades de esta afeceidn, es la de propagarse a
grupos musculares mas o menos distantes, pero ra-
ra vez contiguos; es decir, que su progresién se ha-
ce mas bien a saltos y no por eontinuidad.

No es necesario que uno de los tamores haya
cumplido eompletamente su evolueién para que
otra poussée sc produzea; muchas veees se hace el
ataque simultineo a dos 0 mis grupos de misculos

distintos, evolucionando, las neoformaciones asi
originadas, de una manera paralela y semejante,
Dijimos también ya antes, que hay veces que
el tumor detiene su desarrollo v no llega a consti-
tuir hueso propiamente diecho, sino que en el esta-
do fibroso sc detiene o atiin retrocede. Pero esto es
Ja exceepeidn; estas neoformaciones estan destina-
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das a transformarse en hueso y enmplen, por lo ge-
neral, eon ese destino,

Fn cuanto al proudstico, de eada uno de esos tu-
mores considerados aisladamente, es malo. Kl hue-
50 una vez constituido, queda, no retrocede ni desa-
parcee con ningnno de los tratamientos hasta hoy
ensayados. Si a esto se une, gue nuevos tumores
con igual prondstico se giguen formando, dedueire-
mos faciimente cual scrd el porvenir del enfermo.

Considerando ahora la enfermedad en con-
junto, ella cs, salvo excepeiones), lenta en sus pro-
gresos v su duraeién por consiguiente, cs Jarga.
Hay casos, sin embargo, cn que en hreve espacio de
tiempo, se ha llegado a la inmovilizacion de todas
las articulaciones, pero son ravos. Generalmente y
estando en regulares condiciones higiénieas, los en-
fermos viven mucho tiempo, siempre que alguna
complicacién, no apresure su evolueién. Fn el caso
de Miinchmeyer, el paciente murié 27 afios después
de la primera manifestacién; 21 aiios después, en
el de Willkinson; 15 en el de Minkiewitsch y 13 en
¢l de Testelin v Dambressi.

De lo expuesto se deducen entonees, las siguien-
tes consideraciones para el prondstico. La Miosi-
tis osificante progresiva es una enfermedad erdvica,
que progresa por empijes, que no mata por si mnis-
ma, sino por las complicaciones a que predispone




y que no cura por ningdn tratamiento hasta hpy
conoeido.

Por consiguiente, pues, el prondstico de esta
enfermedad es malo, porque si bien c¢s cierto que
no pone en peligro inminente la vida del enfermo,
pero su evolucién es esencialmente progresiva, ter-
minando fatalmente eon la muerte, en un periodo
de tiempo mas o menos largo. A esto debemos agre-
gar la vida precaria que lleva el paciente antes de
llegar a su fin, imposibilitado de llevar a cabo por
si s6lo los actos mas elementales de su vida y con-
denado a la inmovilidad por la anquilosis de sus
principales articulaciones.

; Como mucren estos enfermos? Rara vez y
exeepeionalmente de una manera brusca v rapida;
e citan, sin embargo, ung que otro easo de esta in-
dole; tal es ¢l enfermo citado por Kelbourne-King,
en que se trataba de un nifio de pocos dias de edad
que murié rapidamente por inanicién, debido a que
la anquilosis de la articulacién témporo - maxilar
impedia completamente su alimentacién. Igualmen-
le excepcionales sen las muertes rapidas por asfi-
xia, debido a la osificacién del diafragma u otros
misculos que dsempeiian papel principal en la
funcién respiratoria.

Por regla general, la muerte sobreviene en es-
tos sujetos despuds de un tiempo més o menos lar-

go y por una enfermedad intercurrente. KEs la tu-
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bereulosis la que, las mas de las veees, pone fin al
proceso, y se explica que ella sea, dada la predis-
posicién que tienen para contraerla estos enfermos.
En cfecto, siendo el tovax el lugar de cleceién para
la formacion de los tumores Gseos, cllos, unidos a
la anquilosis de las articulaciones costo-vertebrales
v a las deformaciones del raquis, deficultan mucho
los movimientos respiratorios; Gstos se hacen menos
amplios; la ventilacion pulmonar es dificiente y en
consecucncia los pulmones se encuentran en condi-
¢iones precarias y se hacen aptos para que una n-
feecidn eualquiera, y especialmente la tuberculosis,
se ingerte en ellos.

Otras veces son las complicaciones infeccilosas
de los tumores éscos las que matan al enfermo. No
es raro observar, en cfecto, la presencia de grandes
nleeraciones en la piel que reeurre €soS tumores,
nleeraciones que pueden, ser el origen de abeesos
mltiples que originan primero la caquexia v des-
pués la muerte del paciente.

Tratamiento—TPoco s lo que tencemos que de-
cir, desgraciadamente, sobre este importante punto
del estudio de la enfermedad que nos ocupa, puesto
que poco o nada se sabe en la actualidad sobre su
iratamiento. S6lo nos limitaremos a enumerar las
substancias v procedimientos terapéuticos y quirir-

gicos Mmas comtnmente usados, pero advirtiendo
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desde ya que ninguno de ellos a obtenido resulta-
dos satisfactorios.

Recordaremos, ante todo, aquella famosa frase
de Henry, en 1759, que ya hemos citado en otro lu-
gar: ‘‘Gracias a una preparacion hidrargirica y al
empleo de bafios salados, los tumores dseos retroce-
dieron ; terminada la cura el enfermo pudo caminar
hasta 20 millas en un dia”.

Desde entonces se siguié empleando ¢l batio de
mar, en cl tratamicnto de esta enfermedad; pero
puede decirse que estas curas de agua salada no han
dado resultado alguno satistactorio en ningdn easo,
salvo el citado de Henry, en el que parece se obtuvo
una pequeiia mejoria.

Este mismo autor, como sc¢ ve por ¢l parrafo
3 que hemos hecho referencia, usé también el mer-
surio como tratamiento. Su empleo lo gencralizd
més tarde Hawkins, que lo administraba bajo Ia
forma de calomel y asociado al 6plo; pero a pesar
que él creyd en un principio obtener as{ una mejo-
ria, la praectica no confirmé esta creencia, y el mer-
curio, lo mismo que las demés substancias usadas,
han sido casi completamente abandonadas en su
uso; actualmente, vista su poca cficaeia.

Otras de las substancias cuyo uso ha estado muy
en boga también, en esta enfermedad, ha sido el
vodo. Con ella se obtuvo, a veces, una desaparicion
algo mas rapida de las grandes infiltraciones mus-
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culares inflamatorias recientes; pero de ninguna
manera se pudo influenciay favorablemente con
ella el proceso osificante mismo ni la repeticién de
Ias poussées. Ks bajo la forma de yoduro de pota-
sio, que mds generalmente se la ha cmpleado.

Miinchmeyer, ademds de los batios salados
(Baden - Baden), preconizé con entusiasmo la tin-
tura de guavaco, pero con los mismos resultados
negativos que las anteriores.

Se¢ han empleado también, aunque sin éxito,
ciertas substancias destinadas a hacer solubles los
depdsitos dscos formados; asi awkins usé, con es-
te objeto, ¢l dcido fosférico, ¥ Gibney ¢l lactico.
Weill pensé que tal vez fuera favorable al proceso
ol facilitar la eliminacién de las sales de calcio, y

¢mpleé con este objeto al dcido clorhidrico; pero lo
abandoné muy pronto, en vista de los resultados
poco halagadores que obtuvo.

Se ha preconizado, también, el uso de ciertas
«ubstancias disolventes, en general, de los tejidos
fibrosos, tales como la fibrolisina, pero sin resulta-
dos favorables.

Boseck, en estos ultimos afios, pondera mucho
los éxitos obtenidos por él, eon el empleo de la tio-

sinamina en inyeeciones hipodérmicas. Cita el caso

de una enferma que, segin ¢, padecia de Miositis
osificacnte progresiva y que curd completamente
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despuéds de una serie de seis inyeceiones, y hacien-
do una diaria de la soluéién siguiente:

Tiosinamina . . . . . . . 0,01 ctg.
Glicerina. . . . . . . . . 002
Agua destilada . . . . . . 010

(Para 1 inveceion)

Sin embarge, los resultados favorables ohteni-
dos por este autor no deben tomarse en euenta, por
dos razones principales. En primer lugar, la lec-
tura de la descripeidén de su caso no da la impre-
sidon de que se tratc de un caso tipico de Miositis
‘osificante progresiva, porque sc trata de un adulto,
que no habia tenido antes ninguna manifestacion,
que 1o presenta ningtn tumor 4seo sino un simple
endurecimiento (probablemente reumético) del es-
terno-cleido-mastoideo y sin ninguno, de los sinto-
mas tipicos de esta enfermedad. En segundo lugar,
es poco probable que una producecidn dsea ya cons-
tituida retroceda por una cuantas inyecciones de
tiosinamina.

En resumen, pues, el tratamiento médico no
da resultado satisfactorio alguno. Se reduce ni-
camente, en la actualidad, a los euidados higiénicos,
a la buena alimentacion, a los tratamientos ténicos
v a evitar todq aquello que pueda avivar el proceso,
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como ser golpes o traumatismos en general, enfer-
medades agudas intercurrentes, ete.

T.o mismo tenemos que decir del resultado ob-
tenido por las intervenciones guirdrgicas introdu-
cidas por Hawkins en el tratamiento de la enfer-
medad que nos ocupa.

Cuando sc ha obtenido alguna pequefia mejo-
1ia como resultado de la intervencitn, esta mejoria
ha sido siempre sumamente pasajera y la recidiva
10 se ha hecho esperar. Por otra parte, si bien hay
algunog autores, como Stempel, que se muestran
partidarios de la intervencion, otros como Bocks,
Goto v la mayor parte de los autores modernos, son
de la opinién de evitar, siempre que sea posible ¥
salvo los casos de indicacion especial, esas interven-
ciones, porque creen (¥ no sin razén) que ellas avi-
wvan, a veces, el proceso y predisponen al enfermo
2 nuevas osificaciones. Ademas, como sc trata de
una enfermedad constitueional, el tratamiento qui-
riirgico podra, en algunos casos, mejorar algunos
sintomas, tales como las actitudes viciosas, las an-
quilosis en mala posieidn, etc., pero nunca curar
radicalmente la afeccion.

Deciamos que, sin ecmbargo, hay ciertos casos
en que la intervencién del cirujano se impone. Nos

referimos a aquellos easos en que hay ciertos sin-
tomas graves, tal como la oclusién permanente y
completa de la boea por osificacién de los maséteros,
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oclusién que impide por completo, la alimentacién.
En esos casos, muchas veces no basta la simple re-
seceién de los eéndilos del maxilar inferior y en-
tonces Braun aconseja la desinsereién del masétero,
que, segin €], le ha dado resultados bastante satis-
factorios.

Friedlander aconseja, cn casos analogos, la
extirpacién completa de ambos musculos tempora-
les. Stempel va mas lejos atn, ¥ aconscja la extir-
pacién precoz del masétero con su fascia, como lo
hace Mikulickz con cl esterno-cleido-mastoideo en
la torticolis v atn con el masétero atacado de mio-
sitis fibrosa.

Kiimmel se muestra partidario de las tenoto-
mias v de la extensién continia, que segin €l, no
s6lo corrigen las actitudes viciosas, sino que has-
ta parece que detuvieran el proceso. Sin embar-
go, los resultados hasta aqui obtenidos con estos
procedimientos no son nada halagiietios.

Se aconseja también, ¥ no sin razoén, el masaje
v la electrizacién de los misculos imposibilitados
de moverse por la osificacion de sus antagonistas,
para evitar asi su atrofia por inactividad funcional.

En resumen, pues, llegamos a esta poco hala-
gadora conclusion: no se conoce actualmente nin-
gin tratamiento ni médieo ni quirtrgico verdade-
ramente eficaz para cuvar esta enfermedad.

S6lo haremos un tratamiento higiénico y téni-




co apropiado, recurriendo a la interveneién quirdr-
gica s6lo cuando haya geria v urgente jndicacién,
pues fuera de csas indicaciones nada conseguiria-
mos con ella, puesto que se trata de una enfermedad
constitucional, y correriamos, por otra parte, el
grave riesgo de avivar el proceso con una interven-

ci6n inatil.
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OBSERVACION T

Servicio del Prof. doctor Aneel M. Centeno.—
Hospital Nacional de Clinicas, Sala VI, cama 9.

Sidney Saleedo, argentino, de 8 anos v medio
de edad. Ingresa al servicio ¢l 18 de Agosto de
1915.

Antecedentes herediterios.—lia madre vive y
es sana. Kl padre dice haber tenido en su juven-
tud pequetias llagas cn el surco balano-prepucial,
pero que no fueron seguidas de manifestaciones se-
cundarias. Ticne dos hermanos, uno de tres afios y
el otro de nueve meses; ambos sanos y robustos.

Antecedentes personales. — Naclé a término
después de un embavazo v parto normal. Al poco
tiempo de mnacido se le practied una meatotomia,
porgue ¢l enfermito no podia orinar. Fué criado
a pecho por la madre hasta la edad de un ano, fe-
cha en que fud despechado, pasando a la alimen-
tacion mixta, que fué tolerada muy bien. A la edad
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de 3 afios y medio tuvo un flegmén caliente en la
region esterno-cleido-mastoidea izquierda, que fué
atendido en el Hospital de Nifios, eurando previa
una amplia ineigidn, en menaos de un mes. A log 7
afios, encontrindose internado en el Hospital de
Nifios por la enfermedad que lo aqueja actualmente,
contrajo sarampion, que euré sin ninguna compli-
cacién.

A log 6 afios de edad la
madre notd, al bafiarlo, que en la regién escapular

Enfermedad actual.

derecha presentaba una especic de tumor liso, duro,
no doloroso, del tamafio de una mandarina. Con-
sultado un facultativo, ordend fomentaciones ca-
lientes; pero en vista de que no mejoraba, los pa-
dres los llevaron al Hospital de Nifios, donde fué
internado.

A los 7 meses de cneontrarse en ese estableci-
miento se le practica la primera operacién, sobre
el tumor de la region escapular; los padres no co-
nocen el resultado de dicha operacién.

Durante este lapso de tiempo, se fueron pre-
sentando nuevos tumorcitos duros, redondeados, no
dolorosos, de tamafio diverso, alojados en toda la
region del gran dorsal y del trapeeio, como también
de la parrilla costal.

Poco tiempo después de la primera interven-

cién, se le practics una segunda, v luego una ter-




__.205_

cera, diciéndoles los cirujanos a los padres que esas
intervenciones tenfan por objeto extraer pequefios
husecitos que se habfan formado.

Después de 18 meses de hospitalizacion, es da-
do de alta, pero sin ninguna mejoria; ol enfermito
se encontraba, mas bien, en una faz mas avanzada
del proceso que lo aquejaba.

Después de 6 6 7 meses de estadia entre su fa-
milia, cs llevado nuevamente al Hospital de Nifiog,
donde fué otra vez internado, permaneciendo en él
nueve meses. Fué dado de alta en el mismo estado
que anteriormente, cs decir, con sn proceso mas
avanzado.

Desde ¢l comienzo de su enfermedad, ésta ha
sido siempre de un cardcter francamente progresi-
vo. Al principio la movilidad de los miembros su-
periores era tacil y amplia; actualmente es limitada
¢ defectuosa, a tal punto que le es imposible llevar
el alimento a la hoca, sacarse la gorra, cte.

Sus funciones somdticas se cumplen regular-
mente.

En estas condiciones es traido al Hospital de
Clinieas ¢ internado en la sala VL

Estado actual—Txaminado el nifio de pie, nos
liama la atencién, ante todo, su actitud especial:
inclinado ¢l troneo hacia adelante cou desaparieion
de la lordosis fisiolégica, los hombros llevados hacia
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arriba, los brazos caidos o inméviles, las rodillas
exionados y los pies

ligeramente {1 Juntos; el nifio

Figura 1

da en conjunto una impresién particular de rigidez
Y encogimiento, que puede aprec

iarse en la primera
fotografia.

Ese aspecto especial que hemos deseripto en el
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enfermo en la estacién vertical, se acentiia mas atin
cuando camina. Su marcha es, en efecto, tipica:lain-
clinacién hacia adelante se hace en esas circunstan-
clas mucho més acentuada. Los pasos son cortos,
irregulares y rapidos, produciendo una marcha
apresurada y dando la impresién que el nifio corre
tras su centro de gravedad. Observando detenida-
mente csa marcha, llama la atencidén el parecido que
tiene con la de un sujeto que hubicra recibido un
empellén en la espalda: son esos mismos pasos cor-
tos, irregulares, con inclinacién total del dorso ha-
cia adelante.

En su desarrollo general, el nifio corresponde a
su edad.

La piel es blanca v sana, hay un regular pa-
niculo adiposo y muy escasos ganglios superficiales
palpables, sobre todo en la regién cervical.

El craneo es dolieéfalo, de dimensiones norma-
les, con frente ligeramente saliente. La expresion
fisionémica es poco despierta. Tl aspecto v forma
general de la cara recuerda la del adenoideo; la
boca entreabierta, el labio superior levantado por
la saliencia exagerada de los dos incisivos medianos.
Hay, en conjunto, una ligera asimetria facial, den-
tro de la cual llama principalmente la atencién el
hecho de estar el 0jo derecho ligeramente mas hajo
que el izquierdo.

Llama la atencién, en seguida, la forma de la
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boeca con las particularidades que nos ofrecen las
arcadas dentarias v los dientes mismos; particula-
ridades que se aprecian facilmente en las fotogra-
fiasas que acompaiian esta deseripeién y que son
reproducciones de un molde de esas arcadas, ma-
gistralmente sacado por el Prof. Dr. Guardo.

Figura 2

Ante todo, las arcadas no coinciden al cerrarse
la boea, v esto se ve claramente en la fotografia de
perfil. Hay un prognatismo marcado del maxilar
superior, cuyo dientes estdn mal implantados y
desplazados hacia adelante.

Observemos ahora el grabado que nos muestra
el molde de las arcadas, de frente, y veremos que
ademas de las irregularidades y escotaduras que nos




presenta el borde libre de sus dientes, los dos inei-
sivos medianos superiores llevan, cada uno de ellos,
una excrecencia ésca particular. IEstudiadas dete-
nidamente esas producciones o excrecencias, ofre-
een el aspecto de pequefias agujas duras, que par-
tiendo del borde gingival del diente, descienden

Figura 3

para terminar en punta a nivel de la parte media
de la cara anterior de él. Estas producciones, uni-
das a la saliencia que en conjunto presentan los dos
incisivos sobre los cuales se encuentran, contribu-
yen a aumentar el prognatismo y a mantener cons-
tantemente lavantado el labio superior.

El cuello, de longitud normal, nos presenta a
la palpacién superficial, la presencia de algunos
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ganglios, a que ya hemos hecho referencia mis arri-
ba. Sus movimientos verticales, aunque algo limi-
tados, existen. Sin embargo, la flexién forzada
hacia adelante no puede hacerse, siendo imposible
llegar a hacer tocar el térax con el mentén. Los
movimientos de inclinacidn lateral y de rotacién se
hacen bien.

En la parte posterior del cuello, yva en la regién
de la nuea, se nota a la palpaciéon profunda y por
niendo los miscules en relajaeién completa, la pre-
sencia de un tumorcito dure, del tamafio de un
poroto, situado en la parte superior del trapecio
izquierdo, movible v completamente independiente
del hueso subvacente.

Llegamos asi, en la descripeién de nuestro en-
fermo, al examen del térax v especialmente del
dorso. Es aqui donde se observan sus prineipales
peculiaridades, constituidas por la presencia de
masas o tumores 6scos irregulares, duros ¥ que se
extienden cn easi toda la extensidon de los musculos
gran dorsal, trapecio y masa sacro-lumbar de am-
bos lados, dejando, sin embargo, en ciertos puntos,
espacios libres donde el mtsculo conserva sus ca-
racteres normales.

La descripeién detallada que sigue de esos tu-
mores 4seos se encontrard completada observando
detenidamente la fotografia, en detalle, del dorso
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del enfermo y la radiografia correspondiente del
torax.
Del lado izquierdo y en el espesor del miseulo

Figura 4

gran dorsal de ese lado, se nos presenta, ante todo
a considerar, una masa oOsea grande, dura, del ta-
mano de una mandarina situada a nivel del angulo
inferior del omdplato, inmévil, con la piel que la
recubre sana y deslizable sobre ella; saliente en la




parte central, va haciéndose mas profunda hacia la

periferia.

Un poeo més abajo v siempre sobre c¢l mismo
lado del dorso, aparece otro tumor de la misma na-
turaleza, pero méis pequeiio, del tamafio de una
nuez, vecino a la columna vertebral, fijo ¥ no adhe-
rido, tampoeco, a la piel que lo recubre.

Esta segunda masa 6sea s¢ une con la anterior,
por medio de una bandeleta o lAmina, también oseca,
espesa y ancha, que bordea en su recorrido la linea
de las apdfisis espinosas veeinas. De los dos tumo-
res que acabamos de deseribir parte una tabla dsea,
espesa v ancha de unos 5 centimetros, que deseien-
de hasta la cresta iliaca izquicrda.

Del primer tumor se destaca, a su vez, una es-
pecie de aguja de hueso, que prolongéandose hacia
arriba v afucra en direceion de la axila izquierda,
termina en punta v a la manera de espolén en el
vértice de ésta. Debajo de ella y en el espesor del
muasculo gran dorsal de ese lado, una nueva produc-
cidn 6sea sc¢ nos presenta, mias profunda, presen-
tando en su vértice una eicatriz como rastro de una
de las intervenciones practieadas.

Siempre sobre el dorso, pero examinando ahora
la parte de éste situada a la derecha de la columua
vertebral, se constata a nivel del dnguloe inferior
del oméplato v haciendo pendant con el deseripto
del lado opuesto, un tumor duro, redondeado, que
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se prolonga hacia la axila en un espolén delgado y
consistente y que termina en el espesor de los miscu-
Jos de la cara interma del brazo, limitando, como
veremos, sus movimientos.

Mg hacia abajo, y unidos al anterior por un
ancho v espeso puente de substancia 6sea, se en-
cuentran otros dos tumores vecinos, que, a su VeZ,
se comunican con los del lado o puesto, por una
banda dura vy resistente.

De este lado del dorso, las neofromaciones a
que nos estamos refiriendo, deseienden menos abajo
que del otro, puesto que no llegan hasta la cresta
iliaca.

Como puede apreciarse por la fotografia del
dorso del enfermito, todos los tumores que hemos
deseripto dan un aspecto especial a su espalda,
irregular y bastante parecido al de una cordillera
© mapa orografico.

Sobre la cara anterior del térax y en los museu-
los del abdémen no sc nota nada de ‘anormal.

En el brazo izquicrdo y en el espesor del biceps,
existe una lamina désea que lo recorye en toda sw

extensién, ensanchindose a medida que desciende,
para venir a terminar al nivel del pliegue de fle-
xién del codo. Por el hecho de la presencia de esta
Jamina y de su cxtension, la actitud del brazo es
especial: en flexion constante, el antebrazo forma
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con el brazo un angulo recto permancnte, siendo:
imposible la extensién.

Kl brazo dedercho tiene sus movimientos de
flexién y extensién conservados. La abduecidn, sin
embargo, estd considerablemente reducida, no pu-
diendo separarse el brazo mas de 10 eentimetros del
troneo. La propulsién hacia adelante estd también
considerablemente reducida; no asi, hacia atras.

En las manos, llama la atencién la delgadez del
mefiique y el escaso desarrollo del pulgar, a expen-
sas de la falange terminal (véase la radiografia
correspondiente).

Kl térax, en su conjunto, es aplanado en su cara

anterior y en sus caras laterales. Llama la atencién
la exagerada cifosis de la colummna vertebral. EI
tipo respiratorio, en las excursiones amplias, es a
predominio abdominal.
‘ Llegamos, en la descripeién de nuestro sujeto,
a los miembros inferiores. Los muslos y las pier-
nas no nos presentan nada de particular. No asi
los pies, que nos ofrecen a considerar una malfor-
macién congénita especial, earacteristica de esta
enfermedad v sobre cuya importancia tanto hemos
insistido en el curso de este trabajo. Vamos a des-
cribir esa malformacién, ilustrando nuestro relato
cop la fotografia de los pies y las radiografias de
uno de ellos, debiendo estas Gltimas a la gentileza
del doctor De Nueci.



Qe trata de una verdadera clinodactilia de los
dedos gordos de ambos pies, perfectamente sime-
trica e igual. De longitud menor que los normales,
se encuentran ambos desviados de su direceién ha-

Figura 5

bitual, dirigidos hacia arriba y hacia afuera, en tal
forma que constituyen un angulo recto con el pri-
mer metatarsiano. De aqui resulta, que el dedo
gordo de cada lado viene casi a cabalgar sobre el
segundo, dificultando naturalmente la marcha y
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constituyendo, la desviacién conocida con el nombre
de hallux valgus. Por otra parte, la excursién de
los movimientos articulares a su nivel, es mayor que
normalmente v el segundo dedo, situado casi debajo
del precedente, también desviado, forma un arco a
convexidad interna.

Dijimos también que ambos dedos gordos eran
més cortos que los normales, es decir, que existe
una verdadera microdactilia. Ahora bien: ;a que
es debida esa microdactilia? La radiografia nos
nuestra claramente, que no se debe a la ausencia
de alguna de las falanges, puesto, que no falta nin-
guna, sino simplemente a la falta de desarrollo de
esas falanges, que se encuentran como atrofiadas y
defectuosamente implantadas, trayendo como con-
secuencia el acortamiento del dedo correspom-
‘diente.

En resumen, la malformacion congénita de los
pies que nos presenta nuestro enfermo, es perfec-
tamente tipica y de acuerdo con la descripta por la
mayor parte de los autores, en cnanto a su locali-
zacién (dedo gordo de ambos pies), simetria y va-
riedad. Es una verdadera microdactilia, sin ausen-
cia de falanges y con clinodactilia, es decir, desvia-
cién del dedo en la variedad halux vulgus. Se trata,
pues, de una malformacién congénita que podriamos
clasificar como una micro-clinodactilia.
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No nos parece oportuno insistir aqui sobre la
importancia capital de este sintoma; va lo hicimos
detalladamente al ocuparnos de la Descripeion
(linica de esta afeceién (capitulo ITI). No hace-
mos mas que describir la malformacién en cuestion,
ilustrandola, para méas detalles, con las fotografias
v radiografias adjuntas.

No queremos terminar el estudio de los pies
del sujeto, sin citar un hecho, importante: la pre-
sencia, en uno de ellos, de un espolén 6seo, analogo
a los del dorso, que lo recorre en toda su extension
al nivel de la planta, espolén que puede verse en la
radiografia en que estd tomado el pic de perfil. El
examen de los érganos internos de nuestro enfer-
mo, no nos presenta nada de particular, razén por
1a eual no nos detenemos en élL S6lo es digno de
mencionarse el hecho de existir una ectopia testicu-
lar doble, palpandose los testiculos en el conducto
inguinal, cerca del cordén y préximos al orificio ex-
terno de dicho conducto.

Insertamos a continuacion, los analisis de ori-
na v de sangre de nuestro enfermo, practicados en
¢l Laboratorio Central del Hospital de Clinicas;
uno de ellos hace proximamente un afio, al entrar
el sujeto al Servieio; el otro recientemente.
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ANALISIS DE ORINA

Agosto 19 de 1915. — Informe N.° 3476.

Volimen . . . . . . . 200 gr.
Aspecto . . . . . . .. Turbio
Color . . . . . . . .. Ambar
Congistencia . . . . . Fluida
Espuma . . . . . . . Blanca
Sedimento . . . . . . . Escaso
Densidad . . . . . . . 1020
Reaccion . . . . . . . Acida
Residuo sélido . . . . . 46.60
Urea . . . . . . . . . 23.95
Cloruros . . . . . . . 3.20
Acido. fosférico . . . . 2.50
Albdimina . . .. . . . No tiene
Urobilina . . . . . . . No tiene
Indican . . . . . . . . No tiene
Hemoglobina . . . . . . No ticne

Diazorreaccién de Erlich — Negativa

Regular células planas. Escasos leueocitos.
Regular trato de sodio.

Como se ve por este andlisis, salvo la cifra de
cloruros que es ligeramente pequefia, sin llegar a
constituir una retencién, puede considerarse perfec-
tamente normal.
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Veamos ahora cl efectuado Gltimamente, para
poder establecer comparaciones. i

ANALISIS DE ORINA

Junio 9 de 1916 — Informe N.* 48378.

Voltmen . . . . . . - 150 gr.
Aspecto . . . . . . . . Turbio
Color . . . . . . - . . Ambar
Consistencia . . . . . Fluida
Espuma . . . . - . .. Blanca
Sedimento . . . . . . . Kscaso
Densidad . . . . . . . 1025
Reaceibn . . . . . . . Acida
Residuo sélido . . . . . 58.25
Urea . . . . .« - « « - 20.17
Cloruros . . . . - - - 19.40
Acid. fosférico . . . . 3.10
AlbGmina . . . . . - - No ticne
TUrobilina . . . . . . . No tiene
Indican . . . . . . . . No tiene
Hemoglobina . . . . . . No tiene

Diazorreaccién de Erlich — Negativa

Algunas células planas. Algunos leucocitos.
Regular urato sédico. .
En este tviltimo analisis, la diferencia principal -
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que existe con el anterior, esta en la cifra de cloru-
ros que es aqui un poco excesiva. Dado que la can-
tidad por mil normal de cloruros en la orina es de
6 a 10 grs., en ¢l primero de los analisis hay una
pequefia reteneion (3.20), v en cl segundo una eli-
minacién algo clevada (19.40). Sin embargo, este
hecho no tiene mayor importancia en nuestro easo,
puesto que esas cifras de cloruros puede depender
en mucho de la elase de alimentacion v porque, por
otra parte las variaciones no son tan grandes como
para tenerse cn cuenta.

Ton cuanto a la cantidad de acido fosférico, he-
mos visto en eapitulos anteriores la opinién de mu-
chos y autorizados autores que sostienen que hay, en
esta enfuermedad, una retencién de dieho compo-
nente y que por consiguiente, su cantidad por mil
en la orina exerctada es menor que al estado nor-
mal.

Por nuestra parte y con los dos analisis ante-
riores a la vista, no podemos participar de esa opi-
nién. En efecto en ambos, la cifra de acido fosfo-
rico es normal: 2.50 en ¢l primero y 3.10 en el se-
zundo, dado que la cantidad por mil de acido fos-
férico corriente en la orina de un sujeto sano, se
acepta que es de 2 a 3. En nuestro enfermo, pues,
no hay tal retencién.

Veamos, ahora los andlisis de sangre.




ANALISIS DE SANGRE

Agosto 19 de 1915 —— Informe N.° 35654

Globulos rojos
Gl6bulos blancos .
Hemoglobina

Valor globulay
Relacion globular
Poli. neutrofilos.
Linfoeitos . . . - - - -«
Transicion

Mononucleares .

Globulos rojos normales.

4.100.000
9.000
76

0.92
1x 455
68.00 olo
28.33
3.00
0.66

A continuacion va el practicado en estos Glti-

mos dias.

ANALISIS DE SANGRE

Glébulos rojos
Globulos blancos .
Relacién globular
Hemoglobina
Valor globular
Polin. neutrdfilos

’s cosinofilos.
n basofilos

3.720.000
5.800
1x 641
70
0.94
42.00 olo
9.33
1.00




Linfocitos

Formas de Transicién . 1.66 ,,

Glébulos rojos normales

Ambos andlisis pueden considerarse como nor-
males.

En el segundo sin embargo, se nota una ligera
disminucion de la cifra de glébulos rojos. Hay
también, en ese ltimo un ligero aumento de la cifra
de linfocitos, a expensas de la de polinucleares neu-
trofilos.

Para terminar diremos, que se le pruacticé al
enfermo, una reaccién de Wassermann con resul-
tado positivo. Tn vista de ese hecho, se ensayé el
iratamiento cspecifico; se le hicieron dos inyececio-
nesu de Salvarsan, pero sin resultado de ninguna
especie ¥ sin mejoria alguna de su afeceién.

Damos con esto, por terminada la deseripeién
clinica de nuestro cnfermo. Vamos a relatar, aho-
ra, las investigaciones histolégicas y anatomo-pato-
16gicas que hemos realizado personalmente, deta-
Nando su téenica y los resultados obtenidos.

Permitasenos, ante todo, agradecer al Profesor
Dr. Zarate el habernos gentiilmente permitido rea-
lizar esas investigaciones en el l.aboratorio de la
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Maternidad del Hospital San Roque, que tan dig-
namente dirige. Nuestras mas expresivas gracias,
al Doctor Vidakovich que con su reconocida auto-
ridad nos guié en esta clase de experiencias, ponien-
do a nuestra disposicién todos los elementos necesa-
rios para realizarlos. Al personal todo de ese La-
boratorio, nuestro sincero reconocimicnto por las
deferencias que siempre tuvieron para con nosotros.

FEl punto de partida dc nuestros estudios, fue-
ron dos pequeiios fragmentos de tumor 6sco con las
partes blandas que los rodean, extraidos por biopsia
del gran dorsal izquierdo de nuestro enfermito,
fragmentos que nos fucron cedidos amablemente
por el Doctor Fernando Schweizer, médico de la sa-
la donde dicho enfermo sc asiste.

Previa decalcificacién de esos tumorcitos dseos
en acido nitrico, fucron incluidos cn una mezela de
parafina v celoidina, cortados y coloreados, esos
cortes, son hematoxilma y cosina. Obtuvimos asi
las preparaciones que representan los grabados en
colores adjuntos v que mas adelante deseribiremos.

Pasamos a relatar ahora, con detalle, la téeni-
ca que seguimos en todas esas manipulaciones.

E1 aspeeto macrosceopico de los dos nédulos ex-
tirpados al paciente, era mas o menos analogos. Se
trataba de dos tumorcitos redondeados, del tama-
ilo de una nuez, lisos y duros cn su parte central
donde presentaban la consistencia y el aspecto de
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verdadero hueso, y rodeadas en su perieria por una
zona fibrosa, méas blanda, cuya consistencia iba dis-
minuyendo a medida que se alejaba mas de la zona
central, hasta ofrecer, en la parte mas periférica,
cl aspecto del misculo normal.

Ambos fragmentos los sometimos por separa-
do y en frasco aparte, a las mismas operaciones.
Lavados, primero prolijamente con agua corriente,
los dejamos en ella por espacio, de 24 horas, a cada
uno. Hicimos después una solucién de acido nitrico
al 7T olo (93 ¢c. e. de agua y T e.c. de dcido nitri-
€0), que colocamos en dos frascos, en cada uno de
los cuales, fué introduecido uno de las piezas en cues-
tién.

Kl objeto de someterlos a Ia accién del deido ni-
trico, era el de obtener la deecalcificacion completa
del hueso, decalcificacién que obtuvimos recién des-
pués de 15 dias de aceién scguida y prolongada del
acido nitrico. Durante todo ese periodo de tiempo,
las dos piezas permanecieron introducidas en la so-
lucién, renovando el Hquido diariamente v vigilan-
do atentamente los progresos de la decalcificacién.

Recién después de 15 dias, decimos, obtuvimos
lo que nos proponiamos; el hueso estaba va decal-
cificado, hecho de que nos dimos cuenta facilmente
introduciendo una aguja en él, que lo atravesd en
todo su espesor sin dificultad ninguna. Su consis-

tencia habia disminuido, también, considerablemen-
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te; no cra va la sensacién de hueso que nos daba al
prineipio, iné mucho méas blanda y menos resis-
tente.

Obtenido este primer resultado, fue nceesario,
antes de pasar mas adelante, neutrahzar el exeso
de 4cido en que sc¢ hallaban impregnadas las pie-
zas. Con este objeto, las sometimos a la accién de
una solucién de sulfato de litina al 5 olo, durante
7 dias, teniendo sicmpre la precauciéon de renovar
diariamente el liquido. Al cabo de ese lapso de
tiempo, constatamos por medio del papel tornasol,
que el exceso de 4cido habia sido neutralizado, pre-
sentandonos ahora los fragmentos una reaccién
neutra o muy debilmente acida. De no haber hecho
esta operacidn, la coloracién de los cortes mos hu-
biera sido mas adelante, considerablemente dificul-
tada.

Una vez neutralizadas, hicimos permanecer
ambas piczas, durante 24 horas en agua destilada,
después de lo cual las pasamos por la serie de alco-
holes ascendentes de 40°, 60° v 96° sucesivamente, v
por 1tiltimo aleohol absoluto, con el objeto de deshi-
dratarlas. En cada uno de dichos aleoholes, perma-
necieron ambos fragmentos, por espacio de 24 ho-
ras, lo que hacia un total de cuatro dias. Enseguida
los pasamos a una mezcla de partes iguales de al-
cohol y éter, donde permanecicron 24 horas més.

Realizadas cstas operaciones, teniamos ya nues-
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tras piezas listas para hacer la inclusién. Como ya
dijimos antes, estd fué doble, en parafina y celoidi-
na, procedimiento que elegimos por consejo del doe-
tor Widacowiteh, pues a su juicio, era un execlente
método de inclusion.

Para conseguirlo, empezamos por someter los
fragmentos a la accién de una solucién al 1 olo de
celoidina durante 48 horas primero, v enseguida a
otra, también de celoidina pero al 3 olo ¥ por igual
espacio de tiempo.

Enseguida y con el objeto de obtener 1a solidi-
ficacion de la celoidina, la sometimos, conteniendo
en su interior las piezas, a la accién de los vapores
de cloroformo. IPara esto, hicimos dos pequefias
cajitas de papel coman impermeabilizado con para-
fina y descubicrtas en su parte superior, llendndo-
las ambas con la celoididna liquida al 3 o|o y con-
teniendg cada una de ellas, uno de los fragmentos
sumergido en esa celoidina. Asi dispuestos, los co-
locamos debajo de una campana en que previamen-
te habiamos puesto un algoddén empapado en cloro-
formo y los tuvimos asi por espacio de 24 horas, al
cabo de las cuales teniamos va nuestra celoidina so-
lidificada y cada una de la piceitas incluidas en ella.
‘Reecortamos, después, el exceso de ecloidina que so-
brepasaba la pieza v obtuvimos asi dos pequefios
cubos, solidos, de ccloidina transparente, teniendo
ent su parte central, eada uno de ellos, uno de los
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fragmentos v vecordando muecho, por su aspecto, a
esas preparaciones de confiteria en que se presenta
un pequefio fragmento de pollo incluido y rodeado
por todas partes de gelatina transparente.

Cada una de las piczas asi obtenidas, las some-
timos en seeuida a la aceién de una mezela de acei-
tes durante 24 horvas con el objeto de aclavarlas;

después v con ¢l mismo objeto de aclararlas y lim-.

piarlas, fucron introducidas en dos frascos conte-
niendo benzol puro, donde permanecieron durante
otras 24 horas, teniendo la preeaucién de renovar
frecuentemente el benzol, para mantenerlo siempre
limpio v transparente.

Tna vez incluidas ya en celoidina, procedimos
a hacer la inclusion en parafina.

Para esto sometimos primero ambas piezas a
la accién de una mezela de benzol y parafina liqui-
da, durante 24 horas. Enscguida las pasamos a la
parafina al cuarto, dejandolas en la estufa 4 37° du-
-ante 1 hora. Después las sumergimos en parafina
pura, dejandolas en la estufa, pero csia vez a 577,
durante unas dos horas mas o menos, ¢on el objeto
de evaporar el exceso de benzol.

Sacadas de la estufa, dejamos solidificar la pa-
rafina a la temperatura ordinaria, v obtuvimos asi

definitivamente, nuestras dos piezas incluidas am-
bas v por separado, en celoidina-paratina.
Se procedis, enscguida, a hacer los eortes, ob-
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teniéndolos de unos 8 micrones de espesor ¥ en can-
tidad de 40 o 50 de cada picza.

Extendidos sobre los porta-objetos (en numero
de 8 0 10 para cada porta), fueron fijados v seca-
dos. a la llama primero v a la estufa por 24 horas
después.

Después de esto, y ya con los cortes extendidos
y fijados, se empez6 la coloracién con hematoxilina
¥ eosina, usando, para ello, una solucién con hema-
toxilina de 1 parte por 20 de agua, v una cosina al
1 olo.

Para obtener la eoloracién, sometimos primero
los cortes a la accién del cloroformo liquido, con el
objeto de disolver la parte sobrante de parafina. Se
basaron después los portas sucesivamente por uni
solucién de alcohol de 96° y cloroformo, aleohol 96>
solo, aleohol de 70°, aleohol de 80° con unas gotas
de yodo y por fin agua destilada. Inmediatamente
sumergimos los portas en una cubeta conteniendo
hematoxilina en la solucién indicada, durante unos
5 minutos y hasta ponerse de color rojo los cortes.

Como se eolorearan con dificultad v lentamen-
te, los sacamos del colorante v los sumergimos pri-
mero en una solucién al 5 ofo de sulfato de litina,
andloga a la que, como sc recordard, habiamos em-
pleado antes al tratar las piezas ¥ con el objeto de
neutralizar el exceso de dcido nitrico empleado para
la decalcificacién. Volvimos a introducir después
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los portas en la hematoxilina, obteniendo asi facil-
mente su impregnacién hasta el color rojo.

Lavamos enseguida, con agua destilada prime-
10 y agua corrientue después, cuonsiguiendo, asi una
coloracion azul general de los cortes.

1.0os sumergimos después rapidamente, en una
solucién de eosina al 1 ofo, durante 2 o 3 minutos.
Los pasamos por aleohol de 96°, mezcla de clorofor-
meo v aleohol de 90° y por fin cloroformo puro para
aclarar.

Hecho csto, los cubrimos, usando cubres largos
que abarcaban todos los cortes contenidos en cada
porta-objeto.

Listas ya las preparaciones, las examinamos al
microsecpio y seleccionamos tres eampos, a nuestro
juicio los mas ilustrativos, de los cuales hicimos sa-
car fiel dibujo por el Sr. Bastanié, por considerarlo
mas ilustrativo que las microfotograficas. Son esas
copias en colores de las preparaciones microsedpi-
cas, las que pasamos a explicar sucintamente.

El primer grabado representa una vista de con-
junto de la preparacién, con poco aumento y hecha
con ¢l objeto de mostrar la intima relacién en que
estd el hueso neoformado con el tejido muscular y
conjuntivo ambiente.

En &l se vé, a la derecha el tejido 6sco, en el
centro el tejido conjuntive proliferado y mas a la
izquierda, el tejido muscular. Los detalles de cada
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uno de ellos no se ven en este primer grabado, pero
si en los dos siguientes.

Tl segundo representa en detalle y con més au-
mento, el tejido muscular, mostrando las altera-
ciones que ofrece, alteraciones que por su naturale-
za no pueden ser siné secundarias a la compresion
y nunca primitivas.

En efecto, no hay lesiones degencrativas, pro-
piamente dichas. Se vé solo una pérdida de la es-
triacion transversal de las fibras, eon segmentaeion
y desgarramiento de algunas de ellas. Hacia la iz-
quierda y en el extremo del campo mierosedpico re-
presentado, se observa claramente un haz muscular
que conserva perfcctamente todavia, su vxtriacién
transversal normal y su integridad, por hallarse
mas alejado del proceso. Al lado de él y més hacia
el centro del ecampo, las fibras representadas no
presentan ya, ni rastros de esa extriacion.

En el centro mismo de la preparacién, se ven
unos haces musculares en que no solo falta la extria-
cién transversal, siné que hay una verdadera diso-
ciacién o separaciém, en el sentido longitudinal de
esos haces. Entre ellos se halla, como metido, el
tejido conjuntivo proliferado produciendo esa sepa-
racién. Més ain; esos haces del centro se ven co-
mo cortados, interrumpidos, flexusosos e irregula-
res, comprimiddos por el tejido conjuntivo que los
rodea.
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El resto del eampo, se halla constituido por ese
tejido conjuntivo considerablemente proliferado y
con sus nicleos multiplicados.

El tercer grabado representa el tejido dseo
principalmente, en detalle. Iise campo lo hemos ele-
gido con el objeto de demostrar que la neoforma-
gién esta efectivamente constituida por tejido dseo
verdadero.

Tin efecto; en el centro mismo se observa la for-
maeién osea tipica y en un todo aniloga al hueso
propiamente dicho. Se ven claramente sus células
6seas, sus vasos, la estructura fibrilar tipica del hue-
50, algunos osteoblastos v un espacio medular. No
puede quedar pues duda, que se trata de hueso ver-
dadero.

A la derecha del eampo, hay una zona como
areglar y con vacuolos, que es tejido grasoso. A la
izquierda y en el otro extremo de la preparacién, se
vislumbran algunas fibras de tejido conjuntivo y
muscular.

No insistimos mas en el detalle de las prepara-
ciones. Su examen atento, dice mucho mas que
cualquier descripeién. Solo repetiremos otra vesz,
la parte de la preparacién que representan: la pri-
mera, eon poco aumento, una vista de conjunto de
casi todg el corte, en que se ven intimamente unidos
los tres tejidos 6seos, conjuntivo y muscular. La
scgunda, con mayor aumento, al tejido muscular
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en detalle con sus lesiones v el tejido conjuntivo.
La tercera, con mayor aumento ain, el tejido éseo
con su estructura intima.

Los resultados y conclusiones a que hemos lle-
gado en nuestros exdmenes histolégicos, son los
mismos que hemos expuesto con detalle en el capi-
tulo de Anatomia Patolégica, razén por la cual no
repetimos aqui. Solo diremos que por nuestras pro-
pias observaciones hemos visto que cl proceso parte
del tejido conjuntivo (no del misculo) dando lugar
a la formacién de hueso verdadero; y que las lesio-
nes de la fibra muscular son secundarias (no primi-
tivas) y debidas a la compresién.

Damos, con esto, por terminado el estudio eli-
nico y andtomo-patolégico de nuestra i)rimera ob-
servacion.




OBSERVACION II

Se trata, en cste caso de una enfermita que mu-
ri6 hace unos siete afios, razén por la eual no hemos
podido hacer su examen personal minuciosa, eomo
en el caso anterior.

Gracias, sin embargo, al distinguido personal
médico de la’sala vi del Clinicas, donde se atendid,
v en especial a los Profesores Schweitzer, Jorge y
Tugones, hemos podido recopilar todos los datos
clinicos y radiograficos que a continuacién detalla-
mos. Llegue pues, a cllos, nuestro mas sincero re-
conocimiento.

Qervieio del Prof. Doctor Angel M. Centeno.
Hospital Nacional de Clinicas. Sala VI.

Tidia del Prete, argentina, de 13 afios de edad.
Ingresa al servicio el 18 de Agosto de 1909.

Antecedentes hereditarios—Madre y padre vi-
vos. La primera presenta un vitiligo muy manifies-
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to en la frente, tercio inferior del antebrazo y ma-
nos. El segundo sufrié un fuerte golpe en la cabe-
za, que lo tuvo enfermo algin tlempo; asegura que
la nifia fué proecreada mientras sufria las conse-
cuencias de ese traumatismos. Un hermano de la
madre, el tinico que posee pues los demAs murieron
muy jévenes, es portador de un eczema de las ma-
nos y pierna derecha, muy rebelde a todo trata-
miento. Tiene varios hermanos sanos.

Antecedentes personales—Nacida a término.
Criada a peeho por la madre hasta la edad de nue-
ve meses; hasta los dos afios, lactancia mixta. Ha
tenido escarlatina que curdé muy bien.

Enfermedad actual.—A la edad de un afo, no-
t6 1a madre que la nifia presentaba unos tumores
del tamaiio de un huevo de gallina, situados en el
cuero cabelludo ¥ que desaparecieron dos dias des-
pués. En esa misma época tuvo convulsiones y co-
menzaron las neoformaciones. A la edad de cuatro
afios notaron que apenas podia entreabrir la boca
y que la cabeza se inclinaba a un lado. Poco tiempo
después empez6 a deformarse el troneo y, desde ha-
ce dos afios m4s o menos, la niila camina renguean-
do. No ha sufrido traumatismos de ninguna especie.

Estado actual.—A la inspeccién se nota la ca-
beza inclinada lateralmente sobre el lado izquierdo,
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el mentén ligeramente levantado y la eara rotada
hacia el lado derecho; la frente algo saliente.

Llama mucho la atencidn el hecho de que la
nifia no puede abrir la boca, la cual apenas muestra
una hendidura de un eentimetro entre los dos arcos
dentarios cuando la nifia hace esfuerzos para abrir-
la. Se nota igualmeute una asimetria facial muy
marcada, siendo el lado derecho menos desarrollado
que el otro.

El cuello esta también inclinado hacia la izquier-
da; los movimientos de flexion son muy limitados;
la deflexién no es posible; los movimientos de ro-
tacion estan conservados.

Examinando el troneo, se nota una marcada
escoliosis lumbar a convexidad derecha que crea
otras desviaciones de compensacién en el resto de
la columna. La caja toricica, desviada en su base
hacia la derecha, estid deformada presentando aris-
tas o dngulos diedros al nivel de las lineas axilares
posteriores; esto da al térax la forma de una D a
rama plana dorsal. Sc nota ademés, una serie de
saliencias y nudosidades que ocupan, diseminadas,
toda la regién dorso-lumbo-sacra.

La marcha es especial; se hace a pequetios pa-
508, con una marcada limitacién de los movimien-
tos de la eadera y llevando el cuerpo completamente
rigido sobre la pelvis.

A la palpacion se nota, en la cabeza, una inmo-
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vilidad casi completa del euero cabelludo, que ape-
nas puede deslizarse sobre las partes sub-vacentes.

En la cara se palpa bien un nticleo duro intra-
muscular en el espesor del masetero derecho, que se
dirije como un puente, del maxilar superior al in-
ferior, trayendo como resultado la dificultad en los
movimientos de la boeca, a que va hemos hecho re-
ferencia mas arriba.

Al nivel del cuello, se constata por la palpacién,
que el esterno-cleido-mastoideo derecho, se presenta
con la consistencia de una cuerda esclerosa y dura;
cl trapecio del mismo lado estd también tenso, resis-
tente v adelgazado. Son esos musculos, asi endure-
cidos, los que, parece, mantienen la cabeza en la po-
sicién descrita.

En el térax se palpa, en su parte posterior o
region del dorso, una serie de saliencias duras, poco
movibles, sobre todo en el espacio inter-escapular
vy en el espesor de los muasculos inter-espinosos. So-
bre los dos oméplatos, palpanse también, nticleos
simétricos, del tamafio de una nuez, correspondien-
do a las inserciones de los infra-espinosos. El bor-
de axilar de dicho hueso, se encuentra engrosado
por otros nticleos duros, alargados, que correspon-
den a la direccién de las fibras del redondo menor.

Todos estos niicleos o tumores, fijan e inmovi-
lizan las escipulas, que se encuentran como pegadas
al térax. En el vértiee de ellas, se encuentran tam-
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bién, engrosamientos gue corresponden al gran dor-
sal. En la Hnea axilar posterior derecha, se toca
un rosario de tumores éseos, que unen las dltimas
costillas entre sf, inmovilizado en esa parte, el
térax.

En la parte anterior de la caja toracica, no se
palpa neoformacion alguna; llama, sin embargo, la
atencion, la proyeccién de los hombros hacia ade-
lante, proyeceidon que es debida a la fijacién de los
oméplatos en una direecién oblicua de atris a ade-
lante v de afuera a adentro.

La regiéh lumbar presenta, ademas de su es-
coliosis, una lordosis exagerada. Se palpa, a ese ni-
vel, dos colummnas que corren paralelas a la verte-
bral v que corresponden, mas o menos, a la linea de
apdfisis transversas; esas columnas, de consistencia
6sea, ocupan el borde interno de las masas lumbares
de ambos lados v se contintian con las saliencias in-
ter-escapulares de la region dorsal, antes descritas.

Tin el borde externo de la masa lnmbar derecha,
se palpan unos nieleos o tumores 6seos de forma
redondeada, movibles, que sirven de lazo de unién
entre las tiltimas costillas y el reborde superior del
hueso costal de ese lado. Recorriendo con la mano
dicho reborde, se llega a la espina jliaca donde se
palpa un nuevo micleo de consistencia y naturaleza
igual a la de los anteriores, irregular de forma y
muy movible.
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El abdémen, influenciado por la lordosis lum-
bar, es fuertemente saliente hacia adelante. No se
Pbalpa, en sus misculos, neoformacién 6sea alguna.

Lios miembros superiores, con su musculatura
poco desarrollada, se separan muy limitadamente
del tronco debido a la osificacién de los dorsales y
Ppequeiios redondas de ambos lados.

Las manos ofrecen deformaciones simétricas;
la articulacién metacarpo-falangica del pulgar, li-
geramente flexionada, presenta una saliencia que
da la impresién de una hipertrofia de la extremidad
metacarpiana correspondiente.

En los miembros inferiores se nota que la ar-
ticulacién de la cadera de ambos lados, tiene sus
movimientos sumamente limitados.

En la parte interna de ambos muslos, inmedia-
tamente por encima de los eéndilos femorales in-
ternos se palpan unas saliencias quc parecen fija-
das al hueso y que forman como un tabique 6seo
transversal.. Sobre la rodilla izquierda, inmediata-
mente por arriba y por dentro de la rétula ¥y co-
rrespondiendo al tendén del vasto interno de ese
lado, se palpa un tumor éseo y duro, movible y que
se hace muy saliente cuando la nifia flexiona la ro-
dilla. En las piernas ne se palpa nada anormal.

Los pies presentan pequefios niicleos dseos, pal-
pables a lo largo del tendén del tibial anterior. Pero
lo que més Ilama la atencién en cllos son sus dedos
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que presentan lesiones de micro y clinodactilia simé-
trica, sobre todo ambos dedos gordos, lesiones ana-
logas pero mas acentuadas atn que las que se ob-
servan en las manos.

Los 6rganos viseerales todos estan sanos y fun-
cionan perfectamente bien.

El analisis de orina da sélo 2,30 de cloruro de
sodio, vestigios de albtimina y de urobilina y nu-
merosos cristales de fosfato triple vy de urato de
amonio.

Ifl analisis de sangre cs el siguiente:

Glébulos rojos . . . . . 4.890.000
2y blancos . . . . . 9.400
Hemoglobina. . . . . . 60
Relacién globular. . . . 1x520
Valor globular . . . . . 0,60 olo
Polinucleares neutrdfilos. 80,33
’s eosindfilos . 033 ,,
Linfocitos . . . . . . . . 1660 ,,
Formas de transicién . . 2,66

Glébulos rojos, normales.

Tlustramos esta historia con las radiografias de la
enferma. ILn la primera, la que representa el t6-
rax en conjunto y visto de atras, se observan nu-
merosas producciones de hueso compacto, lisas, de
forma y volumcen variable y dispuestas en el inte-
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rior de los misculos largos de las goteras vertebra-
les, de los dorsales v de los intercostales. Se ob-
servan, también, tumores dseos irregulares al nivel
de las costillas, notandose en ciertos puntos el pe-
riostio costal espesado. En la apdfisis coracoides
se ven también neoformaciones de la misma natu-
raleza, irregulares, que aumentan el volumen de
dicha apéfisis, espesandola y prolongandola hacia
abajo y afuera,

En el himero del lado derecho que se puede
ver bien en la segunda radiografia, hay una enorme
superficie debajo del cartilago conjugal, alargada
un poeo hacia abajo v de borde muy recto, una su-
perficie, deciamos, de decalcificacién intensa y en
la cual no se ven trabéculas 6seas; csa zona aparece
opaca en la radiografia, llegando lateralmente has-
ta el periostio.

El cuello anatémico se nos muestra bastante
ensanchado. Mas abajo se ven producciones 6seas
en el borde externo del gran dorsal.

En la tercera radiografia que representa la
rodilla izquierda vista de perfil, se ven dos tumor-
citos 6seos. Uno en el espesor del cuadriceps eru-
ral; el atro a 2 centimetros por encima del cartilago
conjugal.
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PROPOSICIONES ACCESORIAS

; Las heridas de los masculos pueden determi-

nan la aparieion de una miositis osificante loeai?

Daniel J. Cranwell.

1

; L sifilis podria ser el primum movens de 1a
irritacién permanente supuesta por la teoria em-
brionaria %

Luis Agote.

111

; Cual es la patogenia mas aceptable de la mio-

sitis osificante progresiva, en la actualidad ?

Fernando J. Schweigcr.
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