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Resumen La miositis osificante es un trastorno benigno caracterizado por la formacion de
hueso heterotoépico en el musculo esquelético o en los tejidos blandos. Es extremadamente
rara en ninos, < 1% de los casos ocurren en menores de 10 anos.

Presentamos el caso de un nifio de 17 dias que, tras 10 dias de ingreso en una Unidad de Cuida-
dos Intermedios, fue derivado a nuestro hospital por una displasia del desarrollo de la cadera. En
el examen clinico presentaba tumefaccion y aumento del tamaio del muslo izquierdo respecto
al contralateral, por lo que ingresé para estudio. Se describen los hallazgos en las imagenes
de radiografias simples, tomografia computarizada, resonancia magnética y gammagrafia osea,
asi como el tratamiento realizado. Hasta donde sabemos, es el caso mas joven reportado en la
literatura.
© 2020 SECOT. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la
licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Ossifying myositis in the infant. About a case

Abstract Myositis ossificans is a benign disorder characterized by the formation of heterotopic
bone in skeletal muscle or soft tissues. It is extremely rare in children, <1% of cases occur in
children under 10 years.

We present a 17-day-old boy that, after 10 days of Intermediate Care Unit stay, was referred to
our hospital for a developmental dysplasia of the hip. On clinical examination, he had swelling on
the left thigh and increase in size compared to the contralateral one, therefore was admitted
for studying. Imaging findings including plain radiographs, CT, MRI and bone scintigraphy, as
well as treatment performed, are described. To the best of our knowledge, is the youngest case
reported in the literature.
© 2020 SECOT. Published by Elsevier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC
BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Introduccion

La miositis osificante (MO) es una enfermedad benigna que
consiste en la formacion de hueso heterotopico en los mus-
culos o tejidos blandos'. Esta entidad bien definida se puede
dividir en tres tipos: miositis osificante progresiva (fibro-
displasia osificante progresiva [FOP]), miositis osificante
circunscrita o traumatica (MOT) y miositis osificante no trau-
matica o pseudomaligna (MOP)?. La etiologia de esta Ultima
forma no se comprende bien a dia de hoy. Cualquier parte
del cuerpo se puede afectar, pero la zona anterior del muslo
es el sitio de aparicion mas frecuente®. En las primeras eta-
pas, las lesiones de MO pueden presentarse de forma similar
a un rabdomiosarcoma, osteosarcoma, o linfoma'. Habitual-
mente afecta a adolescentes y adultos jovenes, con un ligero
predominio del sexo masculino?>.

Se presenta el caso de un lactante de 17 dias de edad con
MO, tras un periodo corto de inmovilizacion. Cuatro aspectos
hicieron que el diagnostico de MO fuera muy desafiante en
este nino. En primer lugar, la MO es extremadamente rara
en ninos menores de 10anos, con pocos casos reportados
en la literatura y, hasta hoy, ninguno en recién nacidos. En
segundo lugar, la ausencia de un traumatismo conocido no
levanto sospechas hacia este diagnostico. Sin embargo, aun-
que se encuentra un traumatismo mayor o menor recurrente
en el 40-60% de los casos de MO, en muchos casos no hay
trauma presente. En tercer lugar, la presentacion clinica
acompanada de otros trastornos esqueléticos y un fenotipo
peculiar fueron signos y sintomas clinicos engafnosos que
podian situarlo en un contexto sindromico. Por ultimo, las
imagenes obtenidas en los diferentes estudios mostraban
caracteristicas cominmente encontradas en las infecciones
y tumores malignos musculoesqueléticos. Cuando la MO pre-
senta una historia caracteristica y un patrdén zonal claro en
las imagenes, el diagnostico es relativamente sencillo. Sin
embargo, no es raro que la aparicion de MO sugiera otras
consideraciones, lo que dificulta el diagnéstico.

Caso clinico

Varén recién nacido por parto cefalico eutécico a las
41 semanas, resultado del tercer embarazo de una pareja
no consanguinea, con un hijo clinicamente sano y un mor-
tinato. Embarazo controlado sin incidencias. Presento peso
adecuado para la edad gestacional, con puntuacion de Apgar
de 9 al minuto, y de 10 a los 5minutos. En el examen cli-
nico destacaban caracteristicas craneofaciales dismorficas,
incluyendo hipertelorismo, micrognatia y orejas de implan-
tacion baja; criptorquidia bilateral, leve hipotonia axial,
flexoabduccion de caderas de 40° con signo de Ortolani posi-
tivo bilateral y pies en mecedora.

Se solicitd una ecografia de ambas caderas, que mos-
tré una subluxacion de la cadera derecha y una luxacion de
la cadera izquierda con cobertura 6sea menor del 33%. Se
inicio tratamiento con arnés de Pavlik. Las pruebas serolo-
gicas para descartar infecciones congénitas (TORCH) y las
pruebas metabolicas fueron normales. Se realizd estudio
cromosomico sin hallar anomalias en el total de las metafa-
ses analizadas. Formula cromosémica 46XY coherente con el
fenotipo masculino. Ecografias craneal, cardiaca y abdomi-
nal, sin demostrar hallazgos patologicos. Las exploraciones

de oftalmologia, cardiologia y otorrinolaringologia fueron
normales.

A las 48h de vida ingresé en la unidad de cuidados
intermedios (UCIN) por fiebre, ictericia idiopatica, pér-
dida ponderal del 10% e hipernatremia sin otros signos
de deshidratacion. Precisé sueroterapia durante 48h con
normalizacion de los datos analiticos, y necesito soporte
ventilatorio con oxigeno para mantener saturaciones norma-
les. En un control analitico se aprecié aumento de reactantes
de fase aguda, por lo que se trat6 con antibioterapia intra-
venosa empirica hasta la llegada de hemocultivos negativos.
Tras 10dias de estancia en la UCIN, su estado respiratorio
mejord progresivamente desapareciendo las necesidades de
oxigeno y la fiebre, y se normalizaron los parametros ana-
liticos de infeccion, por lo que se trasladd a la planta de
pediatria.

A los 17 dias de vida se derivo a nuestro centro para valo-
racion de la displasia del desarrollo de cadera y de los pies
planos valgos convexos. En la exploracion fisica de la cadera
izquierda destaco una tumefaccioén de la raiz del muslo con
aumento de tamano respecto al contralateral, por lo que
ingreso para completar estudios.

La ecografia de caderas reveld una gran calcificacion
en el seno de la musculatura glitea izquierda (fig. 1a). La
radiografia de pelvis anteroposterior mostroé una luxacion
de la cadera izquierda y subluxacion de la cadera dere-
cha, con una imagen de caracteristicas densas en la zona
anteromedial del fémur proximal izquierdo; ademas, en la
radiografia axial de ambas caderas se observé una altera-
cion en la cortical del fémur proximal izquierdo (figs. 1b
y ). Las radiografias de los pies objetivaron un astragalo
vertical bilateral.

Las imagenes de la resonancia magnética (RM) demos-
traron una infiltracion de la musculatura de la raiz del
muslo izquierdo asociando una calcificacién intramuscular
prominente, y una reaccion periostica continua en el fémur
(fig. 1d) con edema circundante. La gammagrafia 6sea con
99Tc-difosfonato mostréd una intensa actividad osteoblas-
tica en la region del trocanter mayor del fémur proximal
izquierdo, sin apreciar otros focos periféricos. Las imagenes
de reconstruccion axial y coronal de la tomografia computa-
rizada (TC) de pelvis revelaron un aumento de volumen de
toda la musculatura del muslo, especialmente cuadriceps,
semitendinoso y semimembranoso, con una gran calcifica-
cion en el espesor de los musculos de la raiz del mismo,
lateral, posterior, y medial al fémur, sin contactar con él, y
una reaccion peridstica continua, en la region lateral y pos-
terior de la mitad superior de la diafisis femoral (fig. 1e).
Se realizo una biopsia percutanea de tejido muscular y éseo
bajo control de escopia, que tuvo que repetirse y realizarse
de forma abierta por ser no concluyente, con diagndstico
anatomopatologico definitivo de MO.

Resultados

Se decidi6 tratamiento conservador con estrecho segui-
miento mediante radiografias convencionales seriadas
(fig. 2), las cuales mostraron una alteracion morfologica
tanto en la metafisis como en la cortical lateral del fémur
proximal izquierdo (fig. 2¢), que mas tarde remodeld, junto
con una disminucion progresiva del tamano de las masas
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Figura 1 Pruebas de imagen. (a) Ecografia de cadera izquierda. Imagen hiperecogénica con sombra acUstica posterior correspon-
diente a gran calcificacion en el seno de la musculatura glitea izquierda. (b) y (c) Proyeccion anteroposterior y lateral de la rana de
ambas caderas. Aumento de densidad en los tejidos blandos adyacentes a la corteza medial y lateral de la cabeza y cuello femoral
izquierdo, con insuflacion de la cortical en el fémur proximal. (d) Resonancia magnética cadera izquierda. Reaccion periostica
continua en el fémur con edema circundante y calcificacion intramuscular en el espesor de los musculos de la raiz del muslo. (e)
TC cadera izquierda. Gran calcificacion en el espesor de los musculos de la raiz del muslo, lateral, posterior, y medial al fémur, sin
contactar con él. Una zona ldcida entre la lesion y el hueso subyacente, la presencia de una cortical intacta, la ubicacion adyacente
al eje de un hueso y la calcificacion mas densa en la periferia de la lesion son hallazgos radiograficos valiosos en el diagnostico
diferencial de malignidad dsea.

Figura 2 Radiografia seriadas durante el seguimiento. (a-c) Evolucion de la calcificacion en el espesor de la musculatura glutea y
cambios morfologicos a nivel de fémur proximal al mes, 2 y 9 meses, respectivamente. (d) Remodelado completo del fémur proximal
a los 18 meses. (e) 3 afos: osteotomia varizante y desrotatoria femoral proximal bilateral. (f) 8 anos: caderas reducidas sin evidencia
de recurrencia de la lesion.

osificadas hasta su completa reabsorcion a los 18 meses consiguiendo estabilizar la cadera izquierda mediante una
(fig. 2d). reduccion cerrada. Los pies en mecedora se trataron con

Por su displasia del desarrollo de cadera, el paciente yesos seriados que no consiguieron reducir la deformidad,
recibi6 un tratamiento ineficaz con arnés de Pavlik, por lo que se realizd cirugia correctora de ambos pies
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al ano de vida, y posterior tratamiento con ortesis de
tobillo. Realizé rehabilitacion y terapia de psicomotricidad
y fue valorado por Neurologia a los 2anos, pues aun no
se mantenia de pie solo, si bien el paciente habia llevado
yesos tras las distintas cirugias y si intentaba ponerse en
bipedestacion y hacia intentos de gatear. Con sospecha de
retraso motor, se derivd a un Centro de Atencion Infantil
Temprana. A los 2afos y medio se objetivd radiologica-
mente un valgo del extremo proximal de ambos fémures,
asociado a una subluxacion de ambas caderas, por lo
que se realizd una osteotomia varizante y desrotatoria
femoral proximal bilateral (fig. 2e). A los 5afios comenzd
a deambular con andador, con 6afos inici6 marcha con
bastones precisando silla de ruedas para trayectos largos
por cansancio. Actualmente el nino tiene 8anos, camina
agil con muletas, presentando apoyo plantigrado de ambos
pies, las caderas estan reducidas, y no hay evidencia de
recurrencia de la lesion osificada a nivel del fémur (fig. 2f).

Discusién

La MO es una entidad poco frecuente que puede aparecer a
cualquier edad, pero rara vez ocurre en bebés y pacientes
mayores®. El paciente mas joven reportado en la literatura
fue el caso de una nifa de 5meses, y el mas longevo, una
mujer de 81afos’. Nuestro paciente destaca por su corta
edad, con el diagndstico a los 17 dias de vida.

Las localizaciones mas frecuentes de aparicion de la
lesion incluyen el muslo, el brazo, el hombro y la mano*?>.
Es poco frecuente encontrarlo en la region paravertebral
y el cuello, y en la mayoria de los casos la afectacion es
unilateral'*.

La patogénesis en la MOT esta bien definida, pero ain no
esta clara en la MOP, cuando la masa aparece en ausencia
de traumatismo o evidencia de enfermedad sistémica®. En
la MOT se presume que un traumatismo inicial en una region
provoca una reaccion fibroblastica, y posteriormente existe,
en cierto grado, una metaplasia dsea y cartilaginosa’. En
la mayoria de los casos no traumaticos se han implicado,
como posibles factores causales, microtraumatismos repe-
tidos, procesos isquémicos e inflamatorios®. Algunos autores
argumentan que, particularmente en nifios pequenos, lo
mas probable es que haya existido algun tipo de trauma no
objetivado’®. Estas argumentaciones estan también respal-
dadas por el hecho de que no existen diferencias, en cuanto
a la presentacion clinica, imagenes y cambios histopatolo-
gicos, entre la MOT y la MOP. Por lo tanto, ambas formas
se incluyen en la categoria general de MO®. Varios estu-
dios han demostrado que la MO tiene una gran relacion con
la expresion de la proteina morfogenética 6sea (BMP), mas
abundante en el plasma del nifio que en el del adulto’. Asi, se
ha informado que la maduracion y consiguiente osificacion
de la masa es mas rapida en nifos que en adultos, y esto
permitiria un enfoque conservador al observar la madura-
cion tipica de una lesion de tejidos blandos sospechosa de
MO en radiografias convencionales seriadas®.

Se han descrito casos de MOP tras periodos de inmoviliza-
cion prolongada, como por ejemplo quemaduras, hemofilia,
paraplejia, poliomielitis, lesiones craneales y hospitaliza-
ciones prolongadas’. Solo se han reportado 2 casos de nifios
en edad preescolar, sin patologia sistémica previa, con MO

tras un periodo prolongado de estancia en la UCI, ambos
con afectacion bilateral de la musculatura glitea®. Nuestro
paciente presentd una afectacion unilateral y el periodo de
estancia en la UCIN fue menor.

La MO generalmente se presenta como una masa dolo-
rosa de rapido crecimiento sin eritema o calor circundante’.
En poblaciones pediatricas sin antecedente traumatico, se
debe considerar la forma hereditaria de MO (FOP) y la MO
secundaria a abuso infantil"®. La MO progresiva, también
llamada FOP o enfermedad de Miinchmeyer, es una enferme-
dad genética grave, extremadamente rara e invalidante'%°.
Por lo general, aparece de forma esporadica debido a una
mutacion genética pero también puede heredarse de forma
autosémica dominante’-®. La FOP se caracteriza por una osi-
ficacion heterotdpica progresiva del tejido conectivo, que
comienza dentro de la primera década de la vida, y una
malformacion congénita de los dedos gordos que esta pre-
sente en todas las personas afectas’®°. Nuestro paciente no
presentd anomalias congénitas externas en los pulgares de
los pies, lo que descarto este diagndstico.

Es fundamental conocer que la MO generalmente tiene 3
etapas de progresion: la etapa temprana, la intermedia y la
madura'®. Cada una de estas etapas se caracteriza por sus
propios hallazgos radiograficos e histologicos y puede condu-
cir adificultades en la interpretacion. Macroscopicamente la
MO tiene una estructura similar a un huevo, con una cascara
dura en la periferia y un centro blando. A nivel microsco-
pico, durante la primera semana existe una proliferacion de
fibroblastos con alto grado de actividad mitotica, hemorra-
gia y necrosis®. En la segunda semana, este nlcleo interno
se rodea de osteoblastos que producen hueso osteoide inma-
duro, a veces con cartilago®. Desde la segunda a la quinta
semana, estas 2 zonas quedan delimitadas por una capa
externa de hueso laminar maduro, creando el efecto zonal
con 3 zonas distintas’. Esta organizacion zonal es la histo-
patologia caracteristica de la MO en la etapa madura’. A
medida que la lesion progresa, madura y se calcifica desde
la periferia hasta el centro, siendo este patron centripeto la
caracteristica diagnostica mas importante para diferenciar
la MO de tumores malignos'®. Ademas, la falta de invasion de
los tejidos adyacentes y la inclusion de fibras musculares via-
bles en la lesion son Utiles en el diagndstico diferencial®'°.
Para descartar con seguridad un proceso neoformativo se
realiza una biopsia?. Es importante tomar muestras de todos
los elementos de la MO, pues en los estadios iniciales si
la biopsia solo se toma de la region central, las células
mesenquimales que proliferan rapidamente y tienen una
elevada actividad mitdtica pueden ser diagnosticadas de
malignidad?>.

De forma analoga a lo que ocurre a nivel histologico,
las radiografias simples suelen ser normales en la etapa ini-
cial, por la falta de mineralizacion en la zona periférica®'°.
Durante la etapa intermedia, se puede demostrar una calci-
ficacion periférica, mientras que una lesion madura puede
aparecer con una calcificacion difusa, a medida que el
osteoide se mineraliza'®. Las calcificaciones aparecen en las
radiografias aproximadamente a las 4 semanas®. La evalua-
cion del patron de calcificacion y la afectacion 6sea ayudan
a distinguir la MO de otros procesos.

La prueba de imagen mas precisa es la TC, que muestra
un patron suave de osificacion normal en el espesor de un
musculo, con una clara separacion del hueso?. Dependiendo
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de la etapa de osificacion, los elementos del hueso laminar
se encuentran en la periferia del mUsculo osificado con una
zona central radiolucente?’.

Las imagenes de RM pueden ser confusas en los esta-
dios iniciales de la MO, compartiendo muchas caracteristicas
comunmente encontradas en las neoplasias musculoesque-
léticas y los procesos inflamatorios, como lesiones con
margenes poco claros, seiales heterogéneas debido a los
diferentes elementos celulares de la MO, y presencia de
edema difuso en los tejidos circundantes>®. Las imagenes
ponderadas en T1 demuestran una senal desde iso- a hipe-
rintensa, y las ponderadas en T2, una masa heterogénea
hiperintensa'®. En relacion con el edema peritumoral, se ha
visto que en nifos con tumores musculoesqueléticos aparece
en la misma proporcion, alrededor de lesiones tanto benig-
nas como malignas®. Aunque es raro, la reaccién peridstica
puede estar presente en la MO, dependiendo de la ubica-
cion y el desarrollo topografico de la lesion®. En referencia
a esto, se ha clasificado la MO en 3 tipos segln su ubicacion
anatomica: extradsea (en el espesor de un muasculo), paros-
tal (evoluciona en la vecindad inmediata o contra un hueso)
y periostica, también conocida como hematoma subperios-
tico osificante o periostoma®®. En la MO peridstica y parostal
pueden aparecer reacciones periosticas que incluso pueden
simular la llamada apariencia de sol naciente tipica de sar-
comas malignos®. Nuestro paciente presentd tanto edema
muscular extenso como una reaccion periostica continua en
el fémur; sin embargo, no se encontré destruccion de la
cortical, ni anormalidades en la médula o6sea, lo que de
nuevo hizo improbable el diagndstico de sarcoma maligno
o proceso infeccioso. Sigue siendo una especulacion si estos
cambios reflejan una respuesta reactiva, cambios inflama-
torios subyacentes o simplemente contusion dsea debido a
un antecedente traumatico.

La gammagrafia 0sea es sensible en las primeras fases de
la MO, pero no es especifica para el diagnéstico’. En nues-
tro paciente fue Util para excluir lesiones multifocales y el
sindrome del nifio maltratado.

En pacientes que presentan MO, a menudo se observa una
elevacion de parametros inflamatorios en sangre, como VSG,
PCR y fosfatasa alcalina'. Nuestro paciente presento cifras
alteradas de PCR en sus primeras horas de vida, sin embargo,
no podemos asegurar que fuese la MO el desencadenante.

El diagndstico diferencial debe incluir neoplasias malig-
nas, asi como diversas lesiones benignas y procesos
infecciosos. La presencia de edema muscular extenso, asi
como una reaccioén peridstica continua en el fémur, pueden
sugerir la presencia de un sarcoma maligno, como el osteo-
sarcoma o sarcoma de Ewing; sin embargo, ambos tumores
se calcifican del centro a la periferia, al contrario que la
MO, estan adheridos a la cortical 6sea mediante una base
amplia, y habitualmente invaden los tejidos adyacentes,
presentan anormalidades en la médula 6sea y destruccion
de la cortical?®. El osteosarcoma es extremadamente raro
en los nifos, particularmente sin irradiacion previa®. Esta
falta de invasion de los tejidos adyacentes y la inclusion de
fibras musculares viables en la lesion son Gtiles en el diagnos-
tico diferencial histologico de sarcomas extraesqueléticos,
parosteales o sinoviales®'°. El rabdomiosarcoma, que repre-
senta el 50% de los casos infantiles de sarcoma de tejidos
blandos, se observa con mayor frecuencia en la cabeza y el

cuello, el tracto genitourinario y las extremidades’. Tiene
dos edades pico de incidencia: menores de 5afos y mayo-
res de 15anos’. En las imagenes, la erosion dsea localizada
se asocia frecuentemente con la masa de tejidos blandos
y las calcificaciones son poco frecuentes®. El sarcoma sino-
vial también se debe considerar pero es poco frecuente en
nifios y se calcifica alrededor del 30%°. Dichas calcificaciones
generalmente carecen del borde periférico de osificacion
que se observa con MO, y suelen mostrar realce intralesional
posterior al contraste'"'2, El condrosarcoma también es una
lesion rara en nifios. Las formas de los tejidos blandos son
excepcionales, ademas, las calcificaciones de tipo condroide
presentes dentro de esas lesiones tienen una configuracion
punteada o de anillo y arco’. Otros procesos menos fre-
cuentes, pero que es importante distinguir de la MO porque
pueden tener calcificaciones de tejidos blandos, incluyen la
periostitis reactiva y, cuando se implanta en la superficie
del hueso, proliferacion osteocondromatosa bizarra paros-
tal (o enfermedad de Nora)'?. Otra lesion de tejidos blandos
que debe diferenciarse es el sarcoma de alto grado indife-
renciado pleomorfico dseo o histiocitoma fibroso maligno,
ya que puede presentar un componente osteocartilaginoso
similar a la MO®.

En la fase aguda de la MO, la apariencia de la RM puede
simular un absceso de tejido blando'?. Sin embargo, este
demuestra clasicamente una apariencia uniforme hiperin-
tensa en secuencias potenciadas en T2, e hipointensa en T1,
y un realce periférico tras administracion de contraste’?. A
suvez, la TC con contraste intravenoso demuestra una colec-
cion brillante de liquido que realza el borde confirmando la
sospecha de absceso'?.

Por el fenotipo del paciente y la coexistencia con una
displasia del desarrollo de la cadera, y astragalo vertical
congénito bilateral, se planted la posibilidad de una dis-
plasia 6sea; sin embargo, no se encontré ninguna entidad
nosologica que englobase el conjunto de caracteristicas
clinicas observadas. Se consider6 la melorreostosis, una
displasia 0sea esclerdtica benigna rara que sigue una dis-
tribucion esclerotomal y se sabe que tiene una variante
«similar a la miositis»'?. La clave para diferenciar la
melorreostosis de la MO es la identificacion del patron escle-
rotomal, lo cual no es caracteristico de la MO'2. También
se valoro la hiperostosis cortical neonatal o enfermedad de
Caffey, una patologia 6sea inflamatoria rara y autolimitada,
casi exclusiva de lactantes, que cursa con fiebre y origina
una neoformacion periostica con engrosamiento de la cor-
tical 6sea e inflamacion de los tejidos adyacentes, pero
respeta la epifisis y la metafisis de los huesos tubulares'’;
del mismo modo, se contemplé el pseudohipoparatiroi-
dismo y sus enfermedades relacionadas, por su frecuente
presentacion con osificaciones ectopicas subcutaneas o
progresivas, pero con alteraciones analiticas ausentes en
nuestro caso.

Debido a su baja prevalencia, los principios del trata-
miento de la MO se basan en la experiencia empirica mas
que en la evidencia clinica o experimental, y se funda-
mentan en el soporte sintomatico con farmacos analgésicos
y antiinflamatorios no esteroideos, acompanado de reposo
relativo, ya que la mayoria de las lesiones se resuelven en un
ano. Aunque la indometacina se usa con bastante frecuen-
cia en ortopedia para prevenir osificaciones heterotopicas,
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no ha sido validada para la prevencion y/o tratamiento de
la MO'3. No se han encontrado referencias respecto al uso
de los glucocorticoides en esta entidad, pero la literatura
no recomienda su uso durante la fase aguda de una lesion
del musculo esquelético’. Cuando el diagndstico clinico y
radiolodgico es incierto, o cuando la lesion causa dolor, blo-
queo mecanico de una articulacion, o deterioro neuroldgico,
generalmente se realiza la exéresis de la masa’.

Como conclusion cabe destacar que la MO es una entidad
rara en nifos, y excepcional en recién nacidos. El desa-
fio diagndstico se fundamenta en diferenciar esta lesion,
de tumores malignos 6seos y de partes blandas. La sensi-
bilidad de la técnica de imagen elegida esta determinada
por la etapa de evolucion en la que se encuentra. De
este modo, aunque existen imagenes caracteristicas suges-
tivas de MO, estas no estan presentes hasta que, tras una
maduracion sucesiva de la lesion, se desarrolla el patrén
zonal caracteristico. La TC es el estudio que demuestra, de
mejor manera y mas temprano, el patron tipico de osifi-
cacion en casos seleccionados en los que se sospecha MO
y puede confirmar el diagndstico. La RM debe realizarse
solo si las técnicas de imagen anteriores no han logrado
establecer el diagnéstico de MO y todavia se sospecha una
neoplasia. El enfoque conservador tiene un papel definido
en esta entidad debido a su caracter autolimitado y regre-
sion espontanea. El tratamiento quirdrgico se reserva para
aquellas lesiones que provocan restricciones funcionales
o deterioro neuroldgico. El interés del caso radica en la
corta edad del paciente, su fenotipo sindrémico asociado
a otras alteraciones esqueléticas, un periodo corto de inmo-
vilizacion, la ausencia de un traumatismo reportado, y un
largo periodo de seguimiento. Las caracteristicas clinicas
del paciente permitieron postular una etiologia genética, si
bien no se establecid un diagnostico nosoldgico. Con relacion
a esto, destacamos la importancia del seguimiento clinico
del paciente, pues en ocasiones el fenotipo clinico com-
pleta su definicion con la edad; pero hasta el momento no
han aparecido nuevos signos o sintomas que sugieran una
entidad nosoldgica. Ningln caso de MO en niflos menores de
10anos descrito en la literatura presentaba patologia pre-
via de interés, salvo un caso de paralisis cerebral infantil
con MO en ambas caderas'®. Se consideraron dos hipote-
sis etiologicas: en primer lugar, una MO pseudomaligna a
consecuencia de la inmovilizacion durante su estancia en
la UCIN, y en segundo lugar, una MO traumatica por un
traumatismo no reconocido intraparto. Consideramos que,
debido a la unilateralidad de la lesion y su corto periodo
de inmovilizacion, es mas probable la etiologia trauma-
tica.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia IV.
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