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Mujer de 29 afios, con antecedentes personales de diabetes tipo
1A y amenorrea primaria secundaria a agenesia cervical. A los
10 afios de edad consulté por aparicién de tumoracién en la region
cervical, sin traumatismo previo; se realizé estudio radiolégico y
biopsia 6sea que resulté compatible con miositis osificante. A lo
largo de los afios fueron apareciendo osificaciones ectépicas de
gran tamafo en los hombros, las caderas, las rodillas, los tobi-
llos y la musculatura paravertebral, lo que produjo una marcada
escoliosis dorsolumbar secundaria y supuso una importante limi-
tacion funcional generalizada. El estudio de radiologia simple de las
areas afectadas mostro la existencia de exuberantes puentes 6seos
en diferentes estadios de maduracion, que provocaban bloqueo y
anquilosis de multiples articulaciones, como la rodilla (fig. 1), la
columnavertebral(fig.2)y el hombro (fig. 3). La paciente fue tratada
con bisfosfonatos y suplementos de calcio con vitamina D durante
5 afios y paralelamente mantuvo seguimiento con el servicio de
rehabilitacién; sin embargo, ninguna de estas medidas consiguié
detener la evolucién de la enfermedad hacia la incapacidad fisica
de la paciente.

La fibrodisplasia osificante progresiva es una rara enfermedad
de origen desconocido que se caracteriza por osificacién hete-
rotépica progresiva de los musculos y otras estructuras ricas
en tejido conectivo!. En los dltimos afios se ha producido un
avance en el conocimiento de su mecanismo etiopatogénico, en
el que se ha implicado al receptor de la proteina morfogenética
6sea (BMP) llamada activina A tipo 1 similar a la activina-cinasa
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Figura 1. Radiografia de la rodilla izquierda que muestra anquilosis secundaria a
puentes 6seos.
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Figura 2. Radiografia de abdomen que muestra puentes 6seos paravertebrales y en
la cadera derecha.

Figura 3. Radiografia de hombro que muestra una placa de hueso maduro bien
definida entre la pared toracica, el htimero y la escapula.

2 (ACVR1/ALK2)?3. Algunos autores han sugerido que el bloqueo
de la actividad del receptor de ACVR1/ALK2 a través del desarro-
llo de agentes terapéuticos que se comporten como inhibidores
de las sefiales de transduccion que codifican estas proteinas puede
ser util*. En este sentido, se conoce que la dorsomorfina, una
pequefia molécula producida por el pez cebra, inhibe los recep-
tores BMP 1 (incluyendo ALK2 —implicada en la etiopatogenia de
la enfermedad— y otras activina-cinasas como ALK3 y ALK6); sin
embargo, la falta de especificidad de esta molécula hace que sean
necesarios estudios adicionales en esta linea de investigacion, asi
como el desarrollo de modelos in vivo para determinar la efica-
cia potencial de esta molécula en la prevencién de los brotes de
osificacién ocurridos en esta grave enfermedad.
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