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SUMMARY

Background. Fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP), also known as Munchmeyer's Disease, is a rare
inherited disease. By 1996 there had been no more than 200 cases described in world literature. The disease is
characterized by progressive ectopic ossification and congenital deformity of the hallux. Patients with FOP
require full-time nursing care.

Case history. This article presents the case of a female patient, initials LP, age 42, who has been suffering
from FOP since early childhood. The authors describe the course of the disease, the patient's current clinical
status, the results of surgical treatment for a decubitus ulcer on the right thigh, and a review of the literature
on this rare disease. At present the patient is almost completely immobilized. The spine is completely stiffened
in a slightly kyphotic position. The ribs are not mobile. The decubitus ulcer has been excised. After surgery on
the knee, the range of motion in the operated knee joint increased to 20°. The improvement in mobility is sta-
ble and has remained unchanged for 16 months after surgery.

Conclusions. In this patient with FOP it turned out to be possible to operate on the knee, provided that a de-
licate surgical technique was used, with the appropriate use of non-steroid analgesic drugs, along with bipho-
sphonians and glycosteroids. The range of motion in the knee was increased by releasing the tendon of the fe-
moral biceps, which improved the patient's quality of life.

STRESZCZENIE

Wstep. Fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP) — postepujqce kostnienie miesni, zwane tez chorobgq
Munchmeyera, jest rzadkq chorobq dziedziczng. Do roku 1996 opisano nie wiecej niz 200 przypadkow na ca-
tym swiecie. Choroba charakteryzuje si¢ postepujqcym, ektopowym kostnieniem i wrodzonym znieksztatceniem
palucha. Chorzy na FOP wymagajq stalej pielegnacyi.

Opis przypadku. W artykule przedstawiono opis przypadku postepujqcego kostnienia miesni u pacjentki LP
lat 42, ktora choruje od wezesnego dziecinstwa. Autorzy przedstawiajq przebieg choroby, stan obecny chorej,
wynik leczenia operacyjnego odlezyny uda prawego oraz przeglqd pismiennictwa tej rzadkiej jednostki choro-
bowej. Obecnie pacjentka jest prawie catkowicie unieruchomiona. Kregostup jest catkowicie usztywniony
w pozycji lekko kyfotycznej. Zebra sq nieruchome. Wykonano zabieg wyciecia odlezyny. Po zabiegu zwiekszyl
si¢ zakres ruchomosci w kolanie operowanej konczyny do 20 stopni. Poprawa ruchomosci jest trwata i utrzy-
muje sie bez zmian 16 miesiecy po zabiegu.

Whioski. U pacjentki z FOP mozliwe okazato si¢ przeprowadzenie leczenia operacyjnego pod warunkiem
zastosowania delikatnej techniki operacyjnej i odpowiedniej ostony NLPZ, bisfosfonianow i glikokortykoidow.
Zwigkszono zakresy ruchu w kolanie, poprzez uwolnienie sciegna miesnia dwuglowego uda, przez co podnie-
siono jakos¢ zycia pacjentki.
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WSTEP

Fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP) — po-
stgpujace kostnienie migéni zwane tez choroba
Munchmeyer'a [1] jest rzadka choroba dziedziczna.
Wystepuje z czgstotliwoscia 1 przypadek na 2 milio-
ny urodzen [2]. Choroba dziedziczy si¢ w sposob au-
tosomalnie dominujacy. Gen odpowiedzialny za FOP
zostal zlokalizowany w okolicy 4q27-31 [3]. Ponie-
waz tylko niewiele 0sob obciazonych, z uwagi
na cigzki charakter schorzenia i rozwdj skostnien
przed wiekiem pokwitania, ma potomstwo, wigk-
szo$¢ przypadkow nie jest dziedziczona, lecz jest wy-
nikiem nowych mutacji. Pierwszy przypadek choro-
by opisano w 1692 roku. Do roku 1996 opisano na
catym $wiecie nie wigcej niz 200 przypadkow [4].

Choroba charakteryzuje si¢ postgpujacym, ekto-
powym kostnieniem i wrodzonym znieksztatceniem
palucha. Ektopowe kostnienie rozpoczyna si¢ od
spontanicznych lub pourazowych stanéw zapalnych
tkanki tacznej, gldwnie powigzi. Makroskopowo
zmiany przyjmuja posta¢ rozlegtych guzéw podskor-
nych, bardzo bolesnych przy ucisku. Zmianom tym
towarzyszy wysoka goraczka. Pierwsze epizody do-
tycza najczeSciej gornej czgsci grzbietu. Histologicz-
nie zmiany polegaja na limfocytarnych naciekach
okotonaczyniowych migsni szkieletowych. Proces
jest bardzo dynamiczny i w ciagu godzin rozszerza
si¢ wzdhuz powierzchni migéni. Stan zapalny tkanki

tacznej przechodzi w kostnienie $rodchrzestne, co
prowadzi do powstania dojrzalej kosci blaszkowatej
[5]. Na wszystkich etapach zapalenia i kostnienia
wystepuje mobilizacja i aktywacja zapalnych komo-
rek tucznych. Prowadzi to do dalszej stymulacji roz-
woju naciekow limfocytarnych, co daje efekt biedne-
go kota [6]. Do rozwoju skostnien dochodzi na dro-
dze nieprawidlowej regulacji ekspresji BMP-4 (biat-
ka morfogenetycznego kosci) [7].

Znieksztatcenie palucha jest wrodzone. Polega na
skroceniu palucha, a czasem nawet na braku paliczka
blizszego. Czgsto paluch ustawia si¢ koslawo. Przy-
czyna deformacji jest zaburzenie kostnienia $rod-
chrzestnego I ko$ci $rodstopia 1 paliczka blizszego
palucha. Czasem podobne zmiany wystepuja row-
niez w kciukach.

Inne obserwowane deformacje to: male trzony
kregowe z przerostem nasad tukéw, rdznego rodzaju
zrosty kregow oraz krotka i szeroka szyja [8]. Pierw-
sze epizody skostnien pojawiaja si¢ najczesciej oko-
o piatego roku zycia i dotycza najczeséciej gornych
partii grzbietu.

Skostnienia tacza 1 blokuja kilka zeber, zaburzajac
symetri¢ i mechanike klatki piersiowej, a hamujac
wzrost z jednej strony tutowia, prowadza do rozwoju
skoliozy. Nastgpnie zmiany obejmuja pozostate czg-
$ci grzbietu 1 blizsze cz¢sci konczyn. Zmiany zajmu-
ja zwykle pojedyncze grupy migsniowe, co przy po-
tozeniu w poblizu stawu moze doprowadzi¢ do za-

Ryc. 1. Zdjecie Rtg boczne kregoshupa L/S wykazuje skostnienie wszystkich stawdéw migdzytrzonowych i migdzy-
wyrostkowych. Do tytu od krggostupa, w rzucie prostownikéw grzbietu, na catej jego dlugosci wida¢ pasmowate,
zlewajace si¢ skostnienia. Widoczne skostnienie wigzadet krzyzowo-kolcowych i krzyzowo-kulszowych

Fig. 1. Lateral x-ray of the lumbo-sacral spine, showing ossification of all inter-vertebral and inter-process joints.
Posterior from the spine in the projection of the dorsal extensors, along the entire length, there is fascicular, fused
ossification. Ossification can also be seen in the sacrospinous and sacrosciatic ligaments
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Ryec. 2. Zdjgcie Rtg kregostupa L/S i miednicy w projekeji AP wykazuje skostnienie stawow migdzytrzonowych krg-
gostupa, bocznie od krggostupa wida¢ zlewajace si¢ mostki kostne. Lewy staw biodrowy usztywniony, glowa kosci
udowej ustawiona w podwichnigciu do boku, okolica krgtarza mniejszego kosci udowej potaczona mostkami kost-
nymi z koscia kulszowa i tonowa. Prawy staw biodrowy zwichnigty, blizszy koniec kosci udowej przemieszczony na

talerz kosci biodrowej i potaczony z nia zrostem kostnym

Fig. 2. A-P x-ray of the lumbo-sacral spine, showing ossification of the intervertebral joints of the spine, laterally
from the spine there are fused bony bridges. The left hip joint is stiffened, the femoral head is subluxated laterally,
the vicinity of the lesser trochanter of the femur is joined by bony bridges to the sciatic bone and the pubic bone. The
right hip joint is dislocated; the proximal end of the femur is dislocated onto the iliac ala and joined with it by bony

accretion

blokowania ruchu, pomimo ze pozostate grupy mig-
$niowe sg wolne i wykazuja zalezna od woli zdolno$¢
do skurczu, co mozna zbada¢ palpacyjnie. Staw nie
ulega najczgsciej skostnieniu, jednak chrzastka w wy-
niku niedozywienia ulega rozmigkaniu i zanikowi.
Zmiany obejmuja nastgpnie dalsze czgsci konczyn.
Zajecie migsni zwaczy prowadzi do szczekoscisku,
co moze doprowadzi¢ do kacheksji i w konsekwencji
$mierci. W ostatniej kolejnosci zajgte zostaja migsnie
brzucha. Chorzy sa psychicznie sprawni. Z uwagi
na stopniowy rozwoj kalectwa chorzy adaptuja si¢
do zaistnialej sytuacji i nieraz pracuja. Stad duzym
problemem jest odpowiednie zaopatrzenie ortope-
dyczne tych chorych. Wazne jest przystosowanie naj-
blizszego otoczenia, zniesienie barier architektonicz-
nych i1 odpowiednie zaopatrzenie ortopedyczne uta-
twiajace przemieszczanie si¢ i samoobstuge, w tym
zapewnienie odpowiednich pojazdow umozliwiaja-
cych samodzielne poruszanie si¢ [9]. Przyczyna
$mierci bywaja zaburzenia oddechowe zwiazane ze
skostnieniem mig$ni klatki piersiowej i brzucha oraz
szczegkoscisk uniemozliwiajacy odzywianie. Proble-
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mem dla 0séb z FOP sg réwniez upadki powodujace
czesto powazne urazy narzadow ruchu, ale réwniez
urazy glowy z uszkodzeniem OUN. Czgsto prowadza
one do dalszego zniedot¢znienia, a nawet $§mierci.
Urazy doznawane przy upadku inicjuja kolejne epi-
zody miejscowych standw zapalnych, prowadzac
do powstania nowych ognisk kostnienia ektopowego
[10]. W Stanach Zjednoczonych zatozono organiza-
cje wspierajaca badania i edukacj¢ w FOP- Interna-
tional Fibrodysplasia Ossificans Progressiva Asso-
ciation (IFOPA). Z organizacja mozna si¢ skontakto-
wac przez strong www.ifopa.org.

Brak jest leczenia przyczynowego. W okresach
ostrych stosuje si¢ przeciwzapalnie NLPZ i sterydy,
np. metylprednisolon 2 mg/kg/dobe dozylnie [11].
Ostatnio, w celu zmniejszenia przebudowy kosci ek-
topowej poleca si¢ w ostrych atakach bisfosfoniany,
np. etan-1hydroxy-1diphosphonian (etidronian) 10 do
20 mg/kg/dobe doustnie lub poczatkowo 10 mg/
kg/dobe we wlewie przez 4 godziny, a nastgpnie
w dawkach zmniejszajacych si¢ od 20 mg/kg/d do-
ustnie przez 15 dni [12].
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Jak podaja niektorzy autorzy [5,9] bardzo wazne
jest zaniechanie wszelkich dziatah operacyjnych,
ktore nasilaja skostnienia pozaszkieletowe. W zwiaz-
ku z tym przeciwwskazane sa rowniez iniekcje domig-
$niowe 1 znieczulenie miejscowe do zabiegow denty-
stycznych. Chorzy na FOP wymagaja statej pielggnacii.

Celem pracy bylo wykazanie, ze jest mozliwe
przeprowadzenie zabiegu operacyjnego u pacjenta
z postepujacym kostnieniem migsni (FOP), przy za-
chowaniu delikatnej techniki operacyjnej i odpo-
wiedniej ostony lekowej z grupy NLPZ, a przez to
rowniez poprawa jego jakos$ci zycia.

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka LP lat 42, szczupta, wzrost 150 cm,
praworgczna choruje od wezesnego dziecinstwa. Jest
sprawna psychicznie i umystowo, posiada wyksztat-
cenie wyzsze. Nikt w rodzinie nie chorowat na po-
dobne schorzenie. Choroba rozpoczeta si¢ w 4-5 ro-
ku zycia od zajgcia grzbietu. Poczatkowo procesem

Ryc. 3. Wrodzone skrécenie paluchdéw. Usztywnienie w
stawie skokowo-goleniowym lewym i przykurcz w zgig-
ciu podeszwowym w stawie skokowo-goleniowym
prawym — ustawienie konskie stopy i znieksztalcenie
stawu skokowego, martwica skory migdzy III i IV pal-
cem, zmiany troficzne skory konczyny dolnej

Fig. 3. Congenital shortening of the hallux. Stiffening in
the left talocrural joint, contracture in plantar flexion in
the right talocrural joint: equine foot and deformity of
the ankle, necrosis of the skin between the 3" and 4"
toes, trophic changes in the skin on the lower extremity

chorobowym zostaly objete blizsze czgéci konczyn
dolnych 1 szkielet osiowy. W dziecinstwie chora pod-
dala si¢ operacji wycigcia skostnien blokujacych ruch
w prawym biodrze. W czasie kilku tygodni doszto
do nawrotu skostnien. Konczyna dolna prawa rozwi-
jata sig stabiej. Obecnie jest krotsza o 8 cm, a stopa
prawa, w celu wyrownania dtugosci konczyn, jest
ustawiona w pozycji konskiej. Oba paluchy sa skro-
cone 1 ustawione koslawo (zob. Ryc. 3).

Typowy atak rozpoczyna si¢ wystapieniem ogra-
niczonego stanu zapalnego migsénia z obrzekiem, za-
czerwienieniem, silnym boélem, wysoka goraczka.
W ciagu tygodnia odczyn zapalny ust¢puje, a obrzek
ulega stwardnieniu, prowadzac do ograniczenia ruchu
w sasiednich stawach. Proby przetamania ogranicze-
nia ruchu prowadza do nasilenia stanu zapalnego i dal-
szego przykurczu. Dalsza ewolucja zmiany jest znacz-
nie wolniejsza. Zajgta grupa migsniowa twardnieje
i moze ulec uwypukleniu, co moze doprowadzi¢
do odlezyny lezacej ponad zmiang skéry. W czasie
ataku ulge przynosza NLPZ. Skostnienia ulegaja mo-
delowaniu. Z czasem ostre wystajace krawedzie grup
migéniowych ulegaja sptaszczeniu.

Opis ruchomosci szkieletu

Obecnie pacjentka jest prawie calkowicie unieru-
chomiona. Kregostup jest calkowicie usztywniony
w pozycji lekko kyfotycznej. Zebra sa nieruchome.
Migénie $ciany jamy brzusznej sa wolne. Pacjentka
oddycha torem przeponowym. Zniesione sa rowniez
ruchy rotacyjne kregostupa szyjnego. Stawy skronio-
wo-zuchwowe sa zablokowane zupelnie w pozycji
zamknigcia. Zgby goérne opieraja si¢ o zgby dolne.
Skostnienia obejmuja okolice podzuchwowa. Mig-
$nie mimiczne twarzy i oczu nie sa zajete. Chora mo-
ze mowic. Odzywia si¢ przez ubytek w uzgbieniu.

Koniczyny goérne sa usztywnione w przywiedze-
niu w stawach ramiennych. Lewy tokie¢ i nadgarstek
$3 usztywnione w wyproscie.

W zakresie konczyn gérnych wolne sa prawy lo-
kie¢ 1 nadgarstek oraz palce obu rak. Chora moze
prawa reka dosiegnac lewej reki (znajdujacej sig sta-
le na wysokosci lewej pachwiny) i ust. Poshugujac si¢
prawa r¢ka moze obstugiwac i rozmawiac przez tele-
fon komorkowy.

Konczyny dolne sa prawie catkowicie sztywne.
Biodra ustawione sa w przywiedzeniu, kolana w wy-
proscie. Konczyna dolna prawa jest krotsza o 8 cm
(prawdopodobnie jest to efekt leczenia operacyjne-
g0), prawy staw skokowy ustawiony jest w maksy-
malnie konskiej pozycji, lewy w pozycji neutralne;j.
Ruchy palcéw nodg sa wolne. Amplituda ruchu kon-
czyn dolnych w ptaszczyznie strzatkowej wynosita
ok. 2 cm.
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Przed kilku laty doszto do zablokowania ruchu
w lewym biodrze. Do tamtej pory pacjentka porusza-
la si¢ samodzielnie i chodzita do pracy. Chora wy-
trzymuje w pozycji pionowej do 2 godzin, jednakze
szybko dochodzi do bolesnych obrzekow stop i1 sta-
wow skokowych na tle niewydolnosci zylnej (brak
pompy mig$niowej), szczegdlnie w obciazanej kon-
czynie lewej. Na podeszwowej stronie palcow wyste-
puja bolesne modzele skorne.

Po leczeniu prowadzonym przed rokiem zakres
ruchu zwigkszyt si¢ do kilkunastu centymetréw. Cho-
ra moze stac jesli si¢ ja postawi, opierajac si¢ o $cia-
n¢ i przytrzymujac si¢ prawa regka mebli (por. Ryc.
4, 5). Moze powoli si¢ przemieszczac poruszajac pal-
cami stop.

Od 6 miesigcy na grzbiecie stopy prawej utrzy-
muje si¢ owrzodzenie troficzne ponad obficie bujaja-
cym skostnieniem (por. Ryc. 6).

Leczenie obecne
Na prawym udzie, na powierzchni tylnej w 1/3
blizszej, przed 3 laty, w wyniku ucisku deski sedeso-
wej, powstata odlezyna ponad skostniatymi mig$nia-
mi. Z jej dna wyrastata kalafiorowata ziarnina 2,5

Ryc. 4. Chora stoi w pozycji jaka wymuszaja skostnienia
w migsniach przykregostupowych i podwichnigcie sta-
woOw biodrowych. Przykurcz zgigciowy w stawach bio-
drowych, nadmierne pochylenie miednicy

Fig. 4. Patient standing in the position forced by ossifica-
tions in the spinal muscles and subluxation of the hip
joints. Flexion contracture in the hip joints, excessive
pelvic tilt
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x 2 cm. Wykonano zabieg wycigcia odlezyny w znie-
czuleniu miejscowym 1% lignokaing. W dnie rany
obserwowano skapa ilo$¢ tkanki tacznej, bez cech za-
palnych. Skostnienia nie odslonigto. Rang¢ dlugo-
$ci 5 cm zamknigto warstwowo. Szwy usuni¢to po
2 tygodniach. Pacjentka ograniczyta obciazanie ope-
rowanej okolicy. Nastgpnego dnia po usunigciu
szwOw brzegi rany rozeszty si¢. Zatozono szwy wtor-
ne na 3 tygodnie. Po ich usunigciu stwierdzono, ze
rana jest nie zagojona na odcinku 1 cm, a jej brzegi
sa pokryte zywo-czerwona ziarnina. Rana wydziela
niewielka ilo$¢ tresci surowiczej. W posiewie wyka-
zano wzrost bakterii Pseudomonas Aeruginosa wraz-
liwiej m.in. na chinolony.

Zachodzito podejrzenie przewleklego zapalenia
tkanki kostnej ektopowej. W czasie leczenia nie do-
szto do typowego ataku kostniejacego zapalenia tka-
nek migkkich.

Pomimo leczenia zachowawczego, w tym celo-
wanej antybiotykoterapii, ropienie utrzymywato sig
stale nawet po pot roku. Brzegi przetoki byly pokry-
te gruba, bujajaca ziarning $rednicy 3 cm.

W znieczuleniu nasigkowym 1% lignokaing po-
wtornie wykonano wycigeie zmiany skory w osetke
dlugosci 7 cm. Wycigto rowniez glebiej lezace tkan-
ki: sadtowato zmieniona tkank¢ podskorng (zmia-

Ryc. 5. Chora w pozycji stojacej. Przykurcz zgigciowy
w stawie kolanowym i rotacja zewngtrzna konczyny dolnej
Fig. 5. Patient in standing position. Flexion contracture in
the knee joint and exterior rotation of the lower extremity
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Ryec. 6. Zdjecie Rtg. obu stop w projekcji AP wykazuje skostnienie stawow skokowych i stawow stepu obu stoép. Widoczne
skrécenie 1 koslawe ustawienie paliczkéw obu paluchow. Rozlegle skostnienie nad IV 1 V stawem $rodstopno-palcowym

stopy prawej

Fig. 6. A-P x-ray of both feet, showing ossification of the ankles and tarsal joints in both feet. Shortening and valgus posi-
tioning of the phalanges of both halluxes. Extensive ossification over the 4th and 5th metatarsophalangeal joints of the

right foot

na rozlegta 5 x 3 cm $cisle zwiazana ze skora i z po-
wigzia), fragmenty tkanki thuszczowej i odstonigto
ektopowa tkanke kostna. Nie uwidoczniono zbiorni-
kow ropy ani zmienionej zapalnie ektopowej tkanki
kostnej. Luerem $cigto koncowki dwoch palczastych
wyrostkow tkanki kostnej ektopowej, obejmujace od
strony boczno-tylnej podtuzna $ciggnista strukture
srednicy 7 mm — prawdopodobnie §ciggno migsnia
dwuglowego uda, uwalniajac je. Poniewaz nie uwi-
doczniono ognisk ropnych, rang zamknigto warstwo-
wo nie drenujac jej.

Zakazano pacjentce przyjmowania pozycji sie-
dzacej i korzystania ze standardowej toalety, co mo-
globy obcigza¢ operowana okolicg. Pacjentka podata,
ze bezposrednio po zabiegu odczuta zwigkszenie za-
kresu ruchomos$ci w kolanie operowanej konczyny
do 20 stopni. Poprawa ruchomosci jest trwata i utrzy-
muje si¢ bez zmian 16 miesigcy po zabiegu.

Zastosowano profilaktyczna farmakoterapig:
przeciw zakazeniu Ciprinol 2 x 0,5 g doustnie, alen-
dronian 1 x 0,01 g doustnie na czczo przez 4 tygodnie
1 diclofenac 0,075 g doustnie oraz diprophos 2 x 1
amp. domig$niowo.

Szwy utrzymano do 3 tygodni. Rana zagoila si¢
tym razem per primam. Palpacyjnie pod skora okoli-
cy rany stwierdza si¢ twarde fragmenty ektopowej

tkanki kostnej. Utrzymuje si¢ odzyskany zakres ru-
chu 20 stopni. Nie zaobserwowano miejscowego ani
odleglego procesu zapalnego prowadzacego do kost-
nienia.

Nadal pozostaje problem leczenia zaawansowa-
nej prochnicy kilku zgbow wymagajacych ekstrakc;ji.
Znieczulenie ogdlne pacjentki jest niemozliwe
z uwagi na brak mozliwos$ci udroznienia droég odde-
chowych, a znieczulenie miejscowe nasigkowe moz-
liwe jest tylko od strony wargowej wyrostka zgbodo-
lowego. Pacjentka nie zgadza si¢ na opuszczenie do-
mu, rOwniez nie zgadza si¢ na hospitalizacj¢. W dzie-
cinstwie spedzita 4 lata w szpitalach.

PODSUMOWANIE I DYSKUSJA

Sumujac nalezy podkresli¢, ze w przeciwienstwie
do panujacych w literaturze przekonan o bezcelowo-
$ci leczenia operacyjnego u pacjentow z FOP [5,9],
gdyz nasilaja si¢ wtedy skostnienia pozaszkieletowe,
mozliwe okazato si¢ przeprowadzenie leczenia ope-
racyjnego pod warunkiem zastosowania delikatnej
techniki operacyjnej i odpowiedniej ostony NLPZ, bis-
fosfonianow 1 glikokortykoidéw. Nalezy podkreslic,
ze celem leczenia bylo jedynie wyleczenie trzyletniej
odlezyny, a nie chirurgiczne usunigcie skostnien.
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W czasie zbiegu, przy poszukiwaniu ogniska za-
palnego w ektopowej tkance kostnej, po pierwsze
stwierdzono, ze skostnienia nie wiaza si¢ z migsniem
lub $ciggnem, lecz tylko obejmujg Sciggno palczasty-
mi wyrostkami wiazac je w ten sposob, a po drugie,
przypadkowe usunigcie niewielkiej ilo$ci skostnien
— kilka centymetréw sze$ciennych — pozwolito na
wyrazne i trwate zwigkszenie ruchu w sasiednim sta-
wie kolanowym. Poprawa ruchomosci jest trwata
1 utrzymuje si¢ bez zmian przez okres 16 miesigcy
po zabiegu. Wykonanie tej operacji byto wigc celowe
1 pozwolito na podniesienie jakosci zycia pacjentki.
Rzadkie wystepowanie choroby zobowiazuje do opu-
blikowania wynikow leczenia tego przypadku.

Pamigtajac o niepowodzeniu leczenia operacyjne-
go prawego biodra przed kilkudziesigciu laty, nalezy
zastanowic si¢ nad przyczyna obecnego dobrego wy-
niku. Mozliwe sa nastepujace czynniki:

1. Obecnie usunigta ektopowa tkanka wykazywala
minimalny metabolizm, gdy skostnienia biodra
byte §wieze 1 bardzo aktywne.

2. Obecnie zastosowana technika operacyjna byta
maksymalnie atraumatyczna, gltéwnie z uwagi
na cel zabiegu, podczas gdy zabieg na biodrze byt,
z powodu gleboko potozonych skostnien, bardzo
rozlegly. Zdjgcie Rtg nieoperowanego biodra le-
wego wykazuje pasmowate skostnienia, taczace
okolicg¢ krgtarza mniejszego z ko§émi tonowa
i kulszowa, co wskazuje, ze pochodza one z po-
wigzi pokrywajacych rotatory biodra.

3. W obecnym leczeniu zastosowano ostong farma-
kologiczna w postaci NLPZ, bisfosfonianow i gli-
kokortykoidow.

W zwiazku z pozytywnym efektem zastosowane-
go leczenia pacjentka zadala pytanie, czy byloby
mozliwe szersze operacyjne uruchomienie niekto-
rych stawow. OdpowiedZ na to pytanie jest trudna,
jednak jest to naszym lekarskim obowiazkiem. Pro-
blem ten chcieliby$my podda¢ pod dyskusje.

WNIOSKI

1. U pacjentki z FOP mozliwe okazato si¢ przepro-
wadzenie leczenia operacyjnego odlezyny, pod
warunkiem zastosowania delikatnej techniki ope-
racyjnej i odpowiedniej ostony NLPZ, bisfosfo-
nianéw i glikokortykoidow.
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2. Przypadkowo zwigkszono zakres ruchu w kola-
nie, najpewniej poprzez uwolnienie §ciggna mig-
$nia dwugtowego uda, dzigki czemu podniesiono
jakos$¢ zycia pacjentki.
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