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A expressão fibrodisplasia ossificante
progressiva substitui a antigo nome mio-
site ossificante(6), por ser a osteogênese ec-
tópica ocorrendo no tecido conjuntivo,
podendo afetar músculos, fáscias, ligamen-
tos, tendões e cápsulas articulares.

O doente geralmente apresenta ossifica-
ção progressiva do tecido conjuntivo, que
causa uma limitação crescente da mobili-
dade osteoarticular, afetando principal-
mente a coluna vertebral, ombros, quadril
e articulações periféricas. O paciente as-
sume uma postura única e limitada, não
podendo sequer sentar. Este aspecto carac-
teriza a forma avançada da doença, rece-
bendo a denominação de síndrome do
“stone man”, antes descrita em apenas cer-
ca de 600 doentes(7). Nesse estágio, o pa-
ciente rapidamente evolui para a morte, em
conseqüência de problemas respiratórios
de origem restritiva.

Apresentamos um caso de FOP com 14
anos de evolução em um paciente de 22
anos de idade, do sexo masculino, mani-
festando grave comprometimento funcio-
nal, e discutimos os aspectos radiográficos
característicos desta entidade.
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RELATO DO CASO

Paciente de 22 anos de idade, branco,
primeiro filho de uma prole de três (irmãos
normais), sexo masculino, foi atendido em
21 de janeiro de 2002 no ambulatório de
Ortopedia do Hospital das Clínicas da Fa-
culdade de Medicina da Universidade Fe-
deral de Goiás (HC-FMUFG), referindo
dor nas articulações e dificuldade para
andar e principalmente ao sentar. Foi apa-
rentemente saudável até os oito anos de
idade, quando passou a ter episódios recor-
rentes de dor, rigidez das pernas e da co-
luna, evoluindo posteriormente para todo
o corpo. O paciente não tinha antecedente
pessoal ou familiar relevantes.

No exame físico específico destacava-
se a grande limitação funcional global do
paciente, com rigidez universalmente dis-
tribuída, ausência de mobilidade do esque-
leto axial e redução muito significativa da
mobilidade das articulações periféricas. A
articulação temporomandibular estava li-
mitada e condicionava redução da abertu-
ra bucal. A coluna vertebral apresentava-
se anquilosada, com escoliose torácica à

��������������

INTRODUÇÃO

A fibrodisplasia ossificante progressiva
(FOP) é uma doença rara, autossômica
dominante, com expressão variável, que
afeta todos os grupos étnicos(1–3). Sua pre-
valência é de 0,61 caso por um milhão de
habitantes(4).

Como na maioria dos casos não se ob-
servam antecedentes familiares, imagina-se
ser esta doença devida a uma mutação es-
porádica(5). É uma enfermidade incapaci-
tante em crianças e adultos jovens, basica-
mente caracterizada por osteogênese hete-
rotópica progressiva e alteração congêni-
ta dos primeiros pododáctilos(6).
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esquerda, acentuação da lordose lombar e
focos de ossificações ectópicas na muscu-
latura paravertebral (Figura 1A). Havia
redução da expansibilidade torácica, evi-
dente rigidez nos quadris e ombros. Nota-
vam-se importante atrofia muscular, adu-
ção das coxas, genuvalgo bilateral e pés em
equinovaro (Figura 1B). Os primeiros de-
dos de ambos os pés eram significativamen-
te mais curtos que os restantes e em valgis-
mo (Figura 2).

Os exames laboratoriais não mostraram
alterações. As radiografias documentaram
múltiplas calcificações em partes moles no
pescoço (Figura 3), nos músculos paraes-
pinhais (Figura 4 e 5), nos músculos adu-
tores da coxa (Figura 6), difusamente em
diversos grupos musculares das pernas (Fi-
gura 7) e periarticulares ao nível dos joe-
lhos (Figura 8). Havia artrose das articula-
ções do quadril, sendo identificadas, tam-
bém, pseudo-artroses (Figuras 6 e 9), es-

coliose torácica à esquerda com anquilose
(Figura 5) e encurtamento da falange pro-
ximal do hálux (Figura 2).

DISCUSSÃO

Os sintomas da FOP são variáveis, com
a maioria dos doentes apresentando calci-
ficação das partes moles antes mesmo dos
dez anos de idade. A idade média de iní-
cio é em torno dos 3,6 anos(8). As primei-
ras manifestações localizam-se na coluna
vertebral e nas articulações proximais. O
quadro clínico caracteriza-se por sinais in-
flamatórios, por vezes acompanhados de
expansões dolorosas, endurecimento dos
tecidos periarticulares e perda progressiva
da capacidade funcional da área afetada,
sendo sua progressão no sentido axial-cau-
dal e proximal-distal(9). Destaca-se o iní-
cio quase sempre na musculatura espinhal
superior(10).

A evolução da doença pode conduzir à
fusão das articulações costocondrais e o
envolvimento assimétrico da musculatura
paravertebral pode determinar o apareci-
mento de escoliose e doença pulmonar
restritiva, uma das causas de freqüente
morbidade e mortalidade desta doença(11).
As radiografias convencionais documen-
tam freqüentemente as anomalias esquelé-
ticas constitucionais e as ossificações e
anquiloses articulares correspondentes à
história natural da doença. O primeiro
achado radiográfico é a presença de expan-
sões ou massas em tecidos moles, que gra-
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dualmente diminuem de tamanho e ossifi-
cam. A mineralização ocorre após três a
quatro semanas, dando o aspecto final de
colunas de osso que substituem os tecidos
moles. Pseudo-artroses também podem
ocorrer com essas colunas de osso, princi-
palmente nos ombros e no quadril (Figu-
ras 6, 9 e 10).

A FOP deve ser prontamente identifi-
cada baseando-se apenas na história clíni-
ca, no exame físico e nos achados radio-
gráficos(6). Não deve ser realizado proce-
dimento invasivo para determinação diag-
nóstica, pois tal fato é invariavelmente se-
guido de ossificações na região. A defor-
midade mais característica desta doença e

que sempre deverá suscitar a hipótese de
FOP é o encurtamento bilateral com val-
gismo dos primeiros pododáctilos (relata-
do em 79% a 100% dos pacientes)(12) (Fi-
gura 2); contudo, deve-se lembrar da exis-
tência do hálux valgo congênito isolado,
entidade rara e que não faz parte da sín-
drome da FOP.

Más-formações da mão também podem
estar associadas, sendo observado encur-
tamento do primeiro metacarpiano e bra-
quimesofalangismo com clinodactilia do
dedo mínimo(13), alterações não observa-
das no nosso paciente.



��

������������������������@&

%�#�����/�����	����.������	/����������B	������	��	����	�	�������	�������8.����

evoluindo mais tarde para áreas de tecido
conjuntivo com ossificação central, nas
quais se distinguem osteoblastos, osteóci-
tos e osteoclastos(14).

Recentemente, foi descrita a expressão
aumentada da proteína morfogenética do
osso 4 (BMP 4) nos fibroblastos presentes
nas lesões precoces de FOP. A proteína
BMP 4 está localizada no cromossomo
14q22-q23, onde estão sendo pesquisadas
evidências da existência de mutações nes-
te gene ou na região de seu promotor(15,16).

Até o momento, não há tratamento co-
nhecido e efetivo para esta doença. Toda
conduta é conservadora e baseada no prin-
cípio do primum non nocere, evitando
toda e qualquer condição potencialmente
causadora de ossificação ectópica. Existem
diversos estudos envolvendo quelantes do
cálcio, extratos de hormônio paratireóideo
e vitamina D, que não parecem ser promis-

sores(14). Os corticóides poderão ser usados
nos episódios de agudização inflamatória,
embora não seja provada a inibição da os-
sificação ectópica. Etiodronato e isotreti-
noína também podem ser usados como
inibidores da ossificação ectópica(14).

O diagnóstico diferencial desta entida-
de é bem limitado, uma vez que seu fenó-
tipo, a história clínica e os achados radio-
gráficos praticamente fecham o quadro.
Outras causas de ossificação ectópica de-
vem sempre ser lembradas, tais como: os-
teodistrofia hereditária de Albright, calci-
ficação heterotópica pseudomaligna, hete-
roplasia óssea progressiva e até mesmo o
osteossarcoma(17,18).

CONCLUSÃO

Apresentamos um caso de FOP com
manifestações clínico-radiológicas muito

características e com longo tempo de evo-
lução, causando complicações tardias mo-
toras e pulmonares usualmente descritas.
Esta entidade é rara, existindo escassas re-
ferências na literatura brasileira. A impor-
tância do reconhecimento radiográfico
desta enfermidade e de seus possíveis diag-
nósticos diferenciais foi abordada.

Este caso ilustra bem a forma avançada
da doença, com manifestações radiográfi-
cas características, e as dificuldades tera-
pêuticas para estes pacientes. Foram dis-
cutidos, aqui, os últimos relatos da litera-
tura ocidental sobre a fisiopatogenia e a
genética desta incapacitante doença, que
poderão eventualmente favorecer avanços
na sua detecção precoce e terapêutica.
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Os episódios de reagudização da FOP
podem ocorrer espontaneamente ou po-
dem ser precipitados por procedimentos
invasivos como injeções, biópsias, flebo-
punções ou bloqueios anestésicos, daí a
importância do diagnóstico preciso e não
invasivo.

A histopatologia desta doença varia
com o tempo de evolução das lesões e só
existem alterações nas áreas anatômicas
afetadas. Este comportamento focal e evo-
lutivo justifica a normalidade da biópsia
obtida no paciente, numa fase inicial e pro-
vavelmente numa área não afetada(14). Nas
lesões precoces há, geralmente, infiltrado
linfocitário, macrófagos e fibroblastos,
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