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SUM�MA�RY

Back�gro�und. Fi�bro�dy�spla�sia�ossi�fi�cans�pro�gres�si�va�(FOP),�al�so�known�as�Munch�mey�er's�Di�se�ase,�is�a ra�re
in�he�ri�ted�di�se�ase.�By 1996�the�re�had�be�en�no�mo�re�than 200�ca�ses�de�scri�bed�in�world�li�te�ra�tu�re.�The�di�se�ase�is
cha�rac�te�ri�zed�by�pro�gres�si�ve�ec�to�pic�ossi�fi�ca�tion�and�con�ge�ni�tal�de�for�mi�ty�of� the�hal�lux.�Pa�tients�with�FOP�
re�qu�ire�full�-ti�me�nur�sing�ca�re.

Ca�se�hi�sto�ry. This�ar�tic�le�pre�sents�the�ca�se�of�a fe�ma�le�pa�tient,�in�i�tials�LP,�age 42,�who�has�be�en�suf�fe�ring
from�FOP�sin�ce�ear�ly�chil�dho�od.�The�au�thors�de�scri�be�the�co�ur�se�of�the�di�se�ase,�the�pa�tient's�cur�rent�cli�ni�cal
sta�tus,�the�re�sults�of�sur�gi�cal�tre�at�ment�for�a de�cu�bi�tus�ulcer�on�the�ri�ght�thigh,�and�a re�view�of�the�li�te�ra�tu�re
on�this�ra�re�di�se�ase.�At�pre�sent�the�pa�tient�is�al�most�com�ple�te�ly�im�mo�bi�li�zed.�The�spi�ne�is�com�ple�te�ly�stif�fe�ned
in�a sli�gh�tly�ky�pho�tic�po�si�tion.�The�ribs�are�not�mo�bi�le.�The�de�cu�bi�tus�ulcer�has�be�en�exci�sed.�After�sur�ge�ry�on
the�knee,�the�ran�ge�of�mo�tion�in�the�ope�ra�ted�knee�jo�int�in�cre�ased�to 20°.�The�im�pro�ve�ment�in�mo�bi�li�ty�is�sta�-
ble�and�has�re�ma�ined�un�chan�ged�for 16�mon�ths�after�sur�ge�ry.

Conc�lu�sions.�In�this�pa�tient�with�FOP�it�tur�ned�out�to�be�po�ssi�ble�to�ope�ra�te�on�the�knee,�pro�vi�ded�that�a de�-
li�ca�te�sur�gi�cal�tech�ni�que�was�used,�with�the�ap�pro�pria�te�use�of�non�-ste�ro�id�anal�ge�sic�drugs,�along�with�bi�pho�-
spho�nians�and�gly�co�ste�ro�ids.�The�ran�ge�of�mo�tion�in�the�knee�was�in�cre�ased�by�re�le�asing�the�ten�don�of�the�fe�-
mo�ral�bi�ceps,�which�im�pro�ved�the�pa�tient's�qu�ali�ty�of�li�fe.

STRESZ�CZE�NIE

Wstęp.�Fi�bro�dy�spla�sia�ossi�fi�cans�pro�gres�si�va� (FOP)�– po�stę�pu�ją�ce�kost�nie�nie�mię�śni,� zwa�ne� też�cho�ro�bą
Munch�mey�era,�jest�rzad�ką�cho�ro�bą�dzie�dzicz�ną.�Do ro�ku 1996�opi�sa�no�nie�wię�cej�niż 200�przy�pad�ków�na ca�-
łym�świe�cie.�Cho�ro�ba�cha�rak�te�ry�zu�je�się�po�stę�pu�ją�cym,�ek�to�po�wym�kost�nie�niem�i wro�dzo�nym�znie�kształ�ce�niem
pa�lu�cha.�Cho�rzy�na FOP�wy�ma�ga�ją�sta�łej�pie�lę�gna�cji.

Opis�przy�pad�ku.�W ar�ty�ku�le�przed�sta�wio�no�opis�przy�pad�ku�po�stę�pu�ją�ce�go�kost�nie�nia�mię�śni�u pa�cjent�ki�LP
lat 42,�któ�ra�cho�ru�je�od wcze�sne�go�dzie�ciń�stwa.�Au�to�rzy�przed�sta�wia�ją�prze�bieg�cho�ro�by,�stan�obec�ny�cho�rej,
wy�nik�le�cze�nia�ope�ra�cyj�ne�go�od�le�ży�ny�uda�pra�we�go�oraz�prze�gląd�pi�śmien�nic�twa�tej�rzad�kiej�jed�nost�ki�cho�ro�-
bo�wej.� Obec�nie� pa�cjent�ka� jest� pra�wie� cał�ko�wi�cie� unie�ru�cho�mio�na.� Krę�go�słup� jest� cał�ko�wi�cie� usztyw�nio�ny
w po�zy�cji�lek�ko�ky�fo�tycz�nej.�Że�bra�są�nie�ru�cho�me.�Wy�ko�na�no�za�bieg�wy�cię�cia�od�le�ży�ny.�Po za�bie�gu�zwięk�szył
się�za�kres�ru�cho�mo�ści�w ko�la�nie�ope�ro�wa�nej�koń�czy�ny�do 20�stop�ni.�Po�pra�wa�ru�cho�mo�ści�jest�trwa�ła�i utrzy�-
mu�je�się�bez�zmian 16�mie�się�cy�po za�bie�gu.

Wnio�ski.�U pa�cjent�ki�z FOP�moż�li�we�oka�za�ło�się�prze�pro�wa�dze�nie�le�cze�nia�ope�ra�cyj�ne�go�pod wa�run�kiem
za�sto�so�wa�nia�de�li�kat�nej�tech�ni�ki�ope�ra�cyj�nej�i od�po�wied�niej�osło�ny�NLPZ, bis�fos�fo�nia�nów�i gli�ko�kor�ty�ko�idów.
Zwięk�szo�no�za�kre�sy�ru�chu�w ko�la�nie,�po�przez�uwol�nie�nie�ścię�gna�mię�śnia�dwu�gło�we�go�uda,�przez�co�pod�nie�-
sio�no�ja�kość�ży�cia�pa�cjent�ki.
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WSTĘP

Fi bro dy spla sia ossi fi cans pro gres si va (FOP) – po -
stę pu ją ce kost nie nie mię śni zwa ne też cho ro bą
Munch mey er'a [1] jest rzad ką cho ro bą dzie dzicz ną.
Wy stę pu je z czę sto tli wo ścią 1 przy pa dek na 2 mi lio -
ny uro dzeń [2]. Cho ro ba dzie dzi czy się w spo sób au -
to so mal nie do mi nu ją cy. Gen od po wie dzial ny za FOP
zo stał zlo ka li zo wa ny w oko li cy 4q27 -31 [3]. Po nie -
waż tyl ko nie wie le osób ob cią żo nych, z uwa gi
na cięż ki cha rak ter scho rze nia i roz wój skost nień
przed wie kiem po kwi ta nia, ma po tom stwo, więk -
szość przy pad ków nie jest dzie dzi czo na, lecz jest wy -
ni kiem no wych mu ta cji. Pierw szy przy pa dek cho ro -
by opi sa no w 1692 ro ku. Do ro ku 1996 opi sa no na
ca łym świe cie nie wię cej niż 200 przy pad ków [4].

Cho ro ba cha rak te ry zu je się po stę pu ją cym, ek to -
po wym kost nie niem i wro dzo nym znie kształ ce niem
pa lu cha. Ek to po we kost nie nie roz po czy na się od
spon ta nicz nych lub po ura zo wych sta nów za pal nych
tkan ki łącz nej, głów nie po wię zi. Ma kro sko po wo
zmia ny przyj mu ją po stać roz le głych gu zów pod skór -
nych, bar dzo bo le snych przy uci sku. Zmia nom tym
to wa rzy szy wy so ka go rącz ka. Pierw sze epi zo dy do -
ty czą naj czę ściej gór nej czę ści grzbie tu. Hi sto lo gicz -
nie zmia ny po le ga ją na lim fo cy tar nych na cie kach
oko ło na czy nio wych mię śni szkie le to wych. Pro ces
jest bar dzo dy na micz ny i w cią gu go dzin roz sze rza
się wzdłuż po wierzch ni mię śni. Stan za pal ny tkan ki

łącz nej prze cho dzi w kost nie nie śród chrzęst ne, co
pro wa dzi do po wsta nia doj rza łej ko ści blasz ko wa tej
[5]. Na wszyst kich eta pach za pa le nia i kost nie nia
wy stę pu je mo bi li za cja i ak ty wa cja za pal nych ko mó -
rek tucz nych. Pro wa dzi to do dal szej sty mu la cji roz -
wo ju na cie ków lim fo cy tar nych, co da je efekt błęd ne -
go ko ła [6]. Do roz wo ju skost nień do cho dzi na dro -
dze nie pra wi dło wej re gu la cji eks pre sji BMP -4 (biał -
ka mor fo ge ne tycz ne go ko ści) [7].

Znie kształ ce nie pa lu cha jest wro dzo ne. Po le ga na
skró ce niu pa lu cha, a cza sem na wet na bra ku pa licz ka
bliż sze go. Czę sto pa luch usta wia się ko śla wo. Przy -
czy ną de for ma cji jest za bu rze nie kost nie nia śród -
chrzęst ne go I ko ści śród sto pia i pa licz ka bliż sze go
pa lu cha. Cza sem po dob ne zmia ny wy stę pu ją rów -
nież w kciu kach. 

In ne ob ser wo wa ne de for ma cje to: ma łe trzo ny
krę go we z prze ro stem na sad łu ków, róż ne go ro dza ju
zro sty krę gów oraz krót ka i sze ro ka szy ja [8]. Pierw -
sze epi zo dy skost nień po ja wia ją się naj czę ściej oko -
ło pią te go ro ku ży cia i do ty czą naj czę ściej gór nych
par tii grzbie tu. 

Skost nie nia łą czą i blo ku ją kil ka że ber, za bu rza jąc
syme trię i me cha ni kę klat ki pier sio wej, a ha mu jąc
wzrost z jed nej stro ny tu ło wia, pro wa dzą do roz wo ju
sko lio zy. Na stęp nie zmia ny obej mu ją po zo sta łe czę -
ści grzbie tu i bliż sze czę ści koń czyn. Zmia ny zaj mu -
ją zwy kle po je dyn cze gru py mię śnio we, co przy po -
ło że niu w po bli żu sta wu mo że do pro wa dzić do za -
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Ryc. 1. Zdjęcie Rtg boczne kręgosłupa L/S wykazuje skostnienie wszystkich stawów międzytrzonowych i między-
wyrostkowych. Do tyłu od kręgosłupa, w rzucie prostowników grzbietu, na całej jego długości widać pasmowate,
zlewające się skostnienia. Widoczne skostnienie więzadeł krzyżowo-kolcowych i krzyżowo-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



blo ko wa nia ru chu, po mi mo że po zo sta łe gru py mię -
śnio we są wol ne i wy ka zu ją za leż ną od wo li zdol ność
do skur czu, co moż na zba dać pal pa cyj nie. Staw nie
ule ga naj czę ściej skost nie niu, jed nak chrząst ka w wy -
ni ku nie do ży wie nia ule ga roz mię ka niu i za ni ko wi. 

Zmia ny obej mu ją na stęp nie dal sze czę ści koń czyn.
Za ję cie mię śni żwa czy pro wa dzi do szczę ko ści sku,
co mo że do pro wa dzić do ka chek sji i w kon se kwen cji
śmier ci. W ostat niej ko lej no ści za ję te zo sta ją mię śnie
brzu cha. Cho rzy są psy chicz nie spraw ni. Z uwa gi
na stop nio wy roz wój ka lec twa cho rzy ada ptu ją się
do za ist nia łej sy tu acji i nie raz pra cu ją. Stąd du żym
pro ble mem jest od po wied nie za opa trze nie or to pe -
dycz ne tych cho rych. Waż ne jest przy sto so wa nie naj -
bliż sze go oto cze nia, znie sie nie ba rier ar chi tek to nicz -
nych i od po wied nie za opa trze nie or to pe dycz ne uła -
twia ją ce prze miesz cza nie się i sa mo ob słu gę, w tym
za pew nie nie od po wied nich po jaz dów umoż li wia ją -
cych sa mo dziel ne po ru sza nie się [9]. Przy czy ną
śmier ci by wa ją za bu rze nia od de cho we zwią za ne ze
skost nie niem mię śni klat ki pier sio wej i brzu cha oraz
szczę ko ścisk unie moż li wia ją cy od ży wia nie. Pro ble -

mem dla osób z FOP są rów nież upad ki po wo du ją ce
czę sto po waż ne ura zy na rzą dów ru chu, ale rów nież
ura zy gło wy z uszko dze niem OUN. Czę sto pro wa dzą
one do dal sze go znie do łęż nie nia, a na wet śmier ci.
Ura zy do zna wa ne przy upad ku ini cju ją ko lej ne epi -
zo dy miej sco wych sta nów za pal nych, pro wa dząc
do po wsta nia no wych ognisk kost nie nia ek to po we go
[10]. W Sta nach Zjed no czo nych za ło żo no or ga ni za -
cję wspie ra ją cą ba da nia i edu ka cję w FOP - In ter na -
tio nal Fi bro dy spla sia Ossi fi cans Pro gres si va As so -
cia tion (IFO PA). Z or ga ni za cją moż na się skon tak to -
wać przez stro nę www.ifo pa.org.

Brak jest le cze nia przy czy no we go. W okre sach
ostrych sto su je się prze ciw za pal nie NLPZ i ste ry dy,
np. me tyl pred ni so lon 2 mg/kg/do bę do żyl nie [11].
Ostat nio, w ce lu zmniej sze nia prze bu do wy ko ści ek -
to po wej po le ca się w ostrych ata kach bi sfos fo nia ny,
np. etan -1hy dro xy -1di pho spho nian (eti dro nian) 10 do
20 mg/kg/do bę do ust nie lub po cząt ko wo 10 mg/
kg/do bę we wle wie przez 4 go dzi ny, a na stęp nie
w daw kach zmniej sza ją cych się od 20 mg/kg/d do -
ust nie przez 15 dni [12]. 
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Ryc. 2. Zdjęcie Rtg kręgosłupa L/S i miednicy w projekcji AP wykazuje skostnienie stawów międzytrzonowych krę-
gosłupa, bocznie od kręgosłupa widać zlewające się mostki kostne. Lewy staw biodrowy usztywniony, głowa kości
udowej ustawiona w podwichnięciu do boku, okolica krętarza mniejszego kości udowej połączona mostkami kost-
nymi z kością kulszową i łonową. Prawy staw biodrowy zwichnięty, bliższy koniec kości udowej przemieszczony na
talerz kości biodrowej i połączony z nią 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



Jak po da ją nie któ rzy au to rzy [5,9] bar dzo waż ne
jest za nie cha nie wszel kich dzia łań ope ra cyj nych,
któ re na si la ją skost nie nia po zasz kie le to we. W związ -
ku z tym prze ciw wska za ne są rów nież in iek cje do mię -
śnio we i znie czu le nie miej sco we do za bie gów den ty -
stycz nych. Cho rzy na FOP wy ma ga ją sta łej pie lę gna cji.

Ce lem pra cy by ło wy ka za nie, że jest moż li we
prze pro wa dze nie za bie gu ope ra cyj ne go u pa cjen ta
z po stę pu ją cym kost nie niem mię śni (FOP), przy za -
cho wa niu de li kat nej tech ni ki ope ra cyj nej i od po -
wied niej osło ny le ko wej z gru py NLPZ, a przez to
rów nież po pra wa je go ja ko ści ży cia.

OPIS�PRZY�PAD�KU

Pa cjent ka LP lat 42, szczu pła, wzrost 150 cm,
pra wo ręcz na cho ru je od wcze sne go dzie ciń stwa. Jest
spraw na psy chicz nie i umy sło wo, po sia da wy kształ -
ce nie wyż sze. Nikt w ro dzi nie nie cho ro wał na po -
dob ne scho rze nie. Cho ro ba roz po czę ła się w 4-5 ro -
ku ży cia od za ję cia grzbie tu. Po cząt ko wo pro ce sem

cho ro bo wym zo sta ły ob ję te bliż sze czę ści koń czyn
dol nych i szkie let osio wy. W dzie ciń stwie cho ra pod -
da ła się ope ra cji wy cię cia skost nień blo ku ją cych ruch
w pra wym bio drze. W cza sie kil ku ty go dni do szło
do na wro tu skost nień. Koń czy na dol na pra wa roz wi -
ja ła się sła biej. Obec nie jest krót sza o 8 cm, a sto pa
pra wa, w ce lu wy rów na nia dłu go ści koń czyn, jest
usta wio na w po zy cji koń skiej. Oba pa lu chy są skró -
co ne i usta wio ne ko śla wo (zob. Ryc. 3).

Ty po wy atak roz po czy na się wy stą pie niem ogra -
ni czo ne go sta nu za pal ne go mię śnia z obrzę kiem, za -
czer wie nie niem, sil nym bó lem, wy so ką go rącz ką.
W cią gu ty go dnia od czyn za pal ny ustę pu je, a obrzęk
ule ga stward nie niu, pro wa dząc do ogra ni cze nia ru chu
w są sied nich sta wach. Pró by prze ła ma nia ogra ni cze -
nia ru chu pro wa dzą do na si le nia sta nu za pal ne go i dal -
szego przy kur czu. Dal sza ewo lu cja zmia ny jest znacz -
nie wol niej sza. Za ję ta gru pa mię śnio wa tward nie je
i mo że ulec uwy pu kle niu, co mo że do pro wa dzić
do od le ży ny le żą cej po nad zmia ną skó ry. W cza sie
ata ku ulgę przy no szą NLPZ. Skost nie nia ule ga ją mo -
de lo wa niu. Z cza sem ostre wy sta ją ce kra wę dzie grup
mię śnio wych ule ga ją spłasz cze niu.

Opis�ru�cho�mo�ści�szkie�le�tu

Obec nie pa cjent ka jest pra wie cał ko wi cie unie ru -
cho mio na. Krę go słup jest cał ko wi cie usztyw nio ny
w po zy cji lek ko ky fo tycz nej. Że bra są nie ru cho me.
Mię śnie ścia ny ja my brzusz nej są wol ne. Pa cjent ka
od dy cha to rem prze po no wym. Znie sio ne są rów nież
ru chy ro ta cyj ne krę go słu pa szyj ne go. Sta wy skro nio -
wo -żu chwo we są za blo ko wa ne zu peł nie w po zy cji
za mknię cia. Zę by gór ne opie ra ją się o zę by dol ne.
Skost nie nia obej mu ją oko li cę pod żu chwo wą. Mię -
śnie mi micz ne twa rzy i oczu nie są za ję te. Cho ra mo -
że mó wić. Od ży wia się przez uby tek w uzę bie niu.

Koń czy ny gór ne są usztyw nio ne w przy wie dze -
niu w sta wach ra mien nych. Le wy ło kieć i nad gar stek
są usztyw nio ne w wy pro ście.

W za kre sie koń czyn gór nych wol ne są pra wy ło -
kieć i nad gar stek oraz pal ce obu rąk. Cho ra mo że
pra wą rę ką do się gnąć le wej rę ki (znaj du ją cej się sta -
le na wy so ko ści le wej pa chwi ny) i ust. Po słu gu jąc się
pra wą rę ką mo że ob słu gi wać i roz ma wiać przez te le -
fon ko mór ko wy.

Koń czy ny dol ne są pra wie cał ko wi cie sztyw ne.
Bio dra usta wio ne są w przy wie dze niu, ko la na w wy -
pro ście. Koń czy na dol na pra wa jest krót sza o 8 cm
(praw do po dob nie jest to efekt le cze nia ope ra cyj ne -
go), pra wy staw sko ko wy usta wio ny jest w mak sy -
mal nie koń skiej po zy cji, le wy w po zy cji neu tral nej.
Ru chy pal ców nóg są wol ne. Am pli tu da ru chu koń -
czyn dol nych w płasz czyź nie strzał ko wej wy no si ła
ok. 2 cm. 
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Ryc. 3. Wrodzone skrócenie paluchów. Usztywnienie w
stawie skokowo-goleniowym lewym i przykurcz w zgię -
ciu podeszwowym w stawie skokowo-goleniowym
prawym – ustawienie końskie stopy i zniekształcenie
stawu skokowego, martwica skóry między III i IV pal-
cem, zmiany troficzne skóry kończyny 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� 3rd and� 4th

toes,�trophic�changes�in�the�skin�on�the�lower�extremity



Przed kil ku la ty do szło do za blo ko wa nia ru chu
w le wym bio drze. Do tam tej po ry pa cjent ka po ru sza -
ła się sa mo dziel nie i cho dzi ła do pra cy. Cho ra wy -
trzy mu je w po zy cji pio no wej do 2 go dzin, jed nak że
szyb ko do cho dzi do bo le snych obrzę ków stóp i sta -
wów sko ko wych na tle nie wy dol no ści żyl nej (brak
pom py mię śnio wej), szcze gól nie w ob cią ża nej koń -
czy nie le wej. Na po de szwo wej stro nie pal ców wy stę -
pu ją bo le sne mo dze le skór ne.

Po le cze niu pro wa dzo nym przed ro kiem za kres
ru chu zwięk szył się do kil ku na stu cen ty me trów. Cho -
ra mo że stać je śli się ją po sta wi, opie ra jąc się o ścia -
nę i przy trzy mu jąc się pra wą rę ką me bli (por. Ryc.
4, 5). Mo że po wo li się prze miesz czać po ru sza jąc pal -
ca mi stóp.

Od 6 mie się cy na grzbie cie sto py pra wej utrzy -
mu je się owrzo dze nie tro ficz ne po nad ob fi cie bu ja ją -
cym skost nie niem (por. Ryc. 6).

Le�cze�nie�obec�ne

Na pra wym udzie, na po wierzch ni tyl nej w 1/3
bliż szej, przed 3 la ty, w wy ni ku uci sku de ski se de so -
wej, po wsta ła od le ży na po nad skost nia ły mi mię śnia -
mi. Z jej dna wy ra sta ła ka la fio ro wa ta ziar ni na 2,5

x 2 cm. Wy ko na no za bieg wy cię cia od le ży ny w znie -
czu le niu miej sco wym 1% li gno ka iną. W dnie ra ny
ob ser wo wa no ską pą ilość tkan ki łącz nej, bez cech za -
pal nych. Skost nie nia nie od sło nię to. Ra nę dłu go -
ści 5 cm za mknię to war stwo wo. Szwy usu nię to po
2 ty go dniach. Pa cjent ka ogra ni czy ła ob cią ża nie ope -
ro wa nej oko li cy. Na stęp ne go dnia po usu nię ciu
szwów brze gi ra ny ro ze szły się. Za ło żo no szwy wtór -
ne na 3 ty go dnie. Po ich usu nię ciu stwier dzo no, że
ra na jest nie za go jo na na od cin ku 1 cm, a jej brze gi
są po kry te ży wo -czer wo ną ziar ni ną. Ra na wy dzie la
nie wiel ką ilość tre ści su ro wi czej. W po sie wie wy ka -
za no wzrost bak te rii Pseu do mo nas Aeru gi no sa wraż -
li wiej m.in. na chi no lo ny.

Za cho dzi ło po dej rze nie prze wle kłe go za pa le nia
tkan ki kost nej ek to po wej. W cza sie le cze nia nie do -
szło do ty po we go ata ku kost nie ją ce go za pa le nia tka -
nek mięk kich.

Po mi mo le cze nia za cho waw cze go, w tym ce lo -
wa nej an ty bio ty ko te ra pii, ro pie nie utrzy my wa ło się
sta le na wet po pół ro ku. Brze gi prze to ki by ły po kry -
te gru bą, bu ja ją cą ziar ni ną śred ni cy 3 cm.

W znie czu le niu na się ko wym 1% li gno ka iną po -
wtór nie wy ko na no wy cię cie zmia ny skó ry w oseł kę
dłu go ści 7 cm. Wy cię to rów nież głę biej le żą ce tkan -
ki: sa dło wa to zmie nio ną tkan kę pod skór ną (zmia -

Wziętek�B.�i�wsp.,�Postępujące�kostnienie�mięśni

662

Ryc. 4.  Chora stoi w pozycji jaką wymuszają skostnienia
w mięśniach przykręgosłupowych i podwichnięcie sta -
wów biodrowych. Przykurcz zgięciowy 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

Ryc. 5. Chora w pozycji stojącej. Przykurcz zgięciowy 
w stawie kolanowym i rotacja zewnętrzna kończyny dolnej
Fig.�5.�Patient�in�standing�position.�Flexion�contracture�in
the�knee�joint�and�exterior�rotation�of�the�lower�extremity



na roz le gła 5 x 3 cm ści śle zwią za na ze skó rą i z po -
wię zią), frag men ty tkan ki tłusz czo wej i od sło nię to
ek to po wą tkan kę kost ną. Nie uwi docz nio no zbior ni -
ków ro py ani zmie nio nej za pal nie ek to po wej tkan ki
kost nej. Lu erem ścię to koń ców ki dwóch pal cza stych
wy rost ków tkan ki kost nej ek to po wej, obej mu ją ce od
stro ny bocz no-tyl nej po dłuż ną ścię gni stą struk tu rę
śred ni cy 7 mm – praw do po dob nie ścię gno mię śnia
dwu gło we go uda, uwal nia jąc je. Po nie waż nie uwi -
docz nio no ognisk rop nych, ra nę za mknię to war stwo -
wo nie dre nu jąc jej. 

Za ka za no pa cjent ce przyj mo wa nia po zy cji sie -
dzą cej i ko rzy sta nia ze stan dar do wej to a le ty, co mo -
gło by ob cią żać ope ro wa ną oko li cę. Pa cjent ka po da ła,
że bez po śred nio po za bie gu od czu ła zwięk sze nie za -
kre su ru cho mo ści w ko la nie ope ro wa nej koń czy ny
do 20 stop ni. Po pra wa ru cho mo ści jest trwa ła i utrzy -
mu je się bez zmian 16 mie się cy po za bie gu.

Za sto so wa no pro fi lak tycz ną far ma ko te ra pię:
prze ciw za ka że niu Ci pri nol 2 x 0,5 g do ust nie, alen -
dro nian 1 x 0,01 g do ust nie na czczo przez 4 ty go dnie
i dic lo fe nac 0,075 g do ust nie oraz di pro phos 2 x 1
amp. do mię śnio wo.

Szwy utrzy ma no do 3 ty go dni. Ra na za go iła się
tym ra zem per pri mam. Pal pa cyj nie pod skó rą oko li -
cy ra ny stwier dza się twar de frag men ty ek to po wej

tkan ki kost nej. Utrzy mu je się od zy ska ny za kres ru -
chu 20 stop ni. Nie za ob ser wo wa no miej sco we go ani
od le głe go pro ce su za pal ne go pro wa dzą ce go do kost -
nie nia.

Na dal po zo sta je pro blem le cze nia za awan so wa -
nej próch ni cy kil ku zę bów wy ma ga ją cych eks trak cji.
Znie czu le nie ogól ne pa cjent ki jest nie moż li we
z uwa gi na brak moż li wo ści udroż nie nia dróg od de -
cho wych, a znie czu le nie miej sco we na się ko we moż -
li we jest tyl ko od stro ny war go wej wy rost ka zę bo do -
ło we go. Pa cjent ka nie zga dza się na opusz cze nie do -
mu, rów nież nie zga dza się na ho spi ta li za cję. W dzie -
ciń stwie spę dzi ła 4 la ta w szpi ta lach.

POD�SU�MO�WA�NIE I DYS�KU�SJA

Su mu jąc na le ży pod kre ślić, że w prze ci wień stwie
do pa nu ją cych w li te ra tu rze prze ko nań o bez ce lo wo -
ści le cze nia ope ra cyj ne go u pa cjen tów z FOP [5,9],
gdyż na si la ją się wte dy skost nie nia po zasz kie le to we,
moż li we oka za ło się prze pro wa dze nie le cze nia ope -
ra cyj ne go pod wa run kiem za sto so wa nia de li kat nej
tech ni ki ope ra cyj nej i od po wied niej osło ny NLPZ, bis -
fosfo nia nów i gli ko kor ty ko idów. Na le ży pod kre ślić,
że ce lem le cze nia by ło je dy nie wy le cze nie trzy let niej
od le ży ny, a nie chi rur gicz ne usu nię cie skost nień.

Ryc. 6. Zdjęcie Rtg. obu stóp w projekcji AP wykazuje skostnienie stawów skokowych i stawów stępu obu stóp. Widoczne
skrócenie i koślawe ustawienie paliczków obu paluchów. Rozległe skostnienie nad IV i V stawem śródstopno-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�
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W cza sie zbie gu, przy po szu ki wa niu ogni ska za -
pal ne go w ek to po wej tkan ce kost nej, po pierw sze
stwier dzo no, że skost nie nia nie wią żą się z mię śniem
lub ścię gnem, lecz tyl ko obej mu ją ścię gno pal cza sty -
mi wy rost ka mi wią żąc je w ten spo sób, a po dru gie,
przy pad ko we usu nię cie nie wiel kiej ilo ści skost nień
– kil ka cen ty me trów sze ścien nych – po zwo li ło na
wy raź ne i trwa łe zwięk sze nie ru chu w są sied nim sta -
wie ko la nowym. Po pra wa ru cho mo ści jest trwa ła
i utrzy mu je się bez zmian przez okres 16 mie się cy
po za bie gu. Wy ko na nie tej ope ra cji by ło więc ce lo we
i po zwo li ło na pod nie sie nie ja ko ści ży cia pa cjent ki.
Rzad kie wy stę po wa nie cho ro by zo bo wią zu je do opu -
bli ko wa nia wy ni ków le cze nia te go przy pad ku. 

Pa mię ta jąc o nie po wo dze niu le cze nia ope ra cyj ne -
go pra we go bio dra przed kil ku dzie się ciu la ty, na le ży
za sta no wić się nad przy czy ną obec ne go do bre go wy -
ni ku. Moż li we są na stę pu ją ce czyn ni ki:
1. Obec nie usu nię ta ek to po wa tkan ka wy ka zy wa ła

mi ni mal ny me ta bo lizm, gdy skost nie nia bio dra
by łe świe że i bar dzo ak tyw ne. 

2. Obec nie za sto so wa na tech ni ka ope ra cyj na by ła
mak sy mal nie atrau ma tycz na, głów nie z uwa gi
na cel za bie gu, pod czas gdy za bieg na bio drze był,
z po wo du głę bo ko po ło żo nych skost nień, bar dzo
roz le gły. Zdję cie Rtg nie ope ro wa ne go bio dra le -
we go wy ka zu je pa smo wa te skost nie nia, łą czą ce
oko li cę krę ta rza mniej sze go z ko ść mi ło no wą
i kul szo wą, co wska zu je, że po cho dzą one z po -
wię zi po kry wa ją cych ro ta to ry bio dra.

3. W obec nym le cze niu za sto so wa no osło nę far ma -
ko lo gicz ną w po sta ci NLPZ, bis fos fo nia nów i gli -
ko kor ty ko idów. 
W związ ku z po zy tyw nym efek tem za sto so wa ne -

go le cze nia pa cjent ka za da ła py ta nie, czy by ło by
moż li we szer sze ope ra cyj ne uru cho mie nie nie któ -
rych sta wów. Od po wiedź na to py ta nie jest trud na,
jed nak jest to na szym le kar skim obo wiąz kiem. Pro -
blem ten chcie li by śmy pod dać pod dys ku sję. 

WNIO�SKI

1. U pa cjent ki z FOP moż li we oka za ło się prze pro -
wa dze nie le cze nia ope ra cyj ne go od le ży ny, pod
wa run kiem za sto so wa nia de li kat nej tech ni ki ope -
ra cyj nej i od po wied niej osło ny NLPZ, bis fos fo -
nia nów i gli ko kor ty ko idów. 

2. Przy pad ko wo zwięk szo no za kres ru chu w ko la -
nie, naj pew niej po przez uwol nie nie ścię gna mię -
śnia dwu gło we go uda, dzię ki cze mu pod nie sio no
ja kość ży cia pa cjent ki.
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