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Fibrodisplasia Ossificante Progressiva, Uma Patologia Rara: Relato De Caso
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A Fibrodisplasia Ossificante Progressiva (FOP), doenca genética rara, acomete cerca de uma a
cada 2 milhdes de pessoas. Caracteriza-se por ossificagdo heterotdpica progressiva dos tecidos de
partes moles periarticulares, causando grave restricdo da mobilidade. Atendeu-se no setor de
pediatria do Ambulatério Araljo Lima, Hospital Universitério Getulio Vargas, paciente do sexo
masculino, 7 anos, natural e procedente de Manaus (AM), apresentando nodulaces de caréter
inflamat6rio, em regido cervical, com progressdo caudal e aditiva, ha 1 ano, que tornam-se
endurecidas ap6s o0 periodo inflamatorio. Episddio também observado em abdome, evoluindo
com reducdo da mobilidade axial. Associagdo causal desencadeadora percebida a injecéo
intramuscular e atividade fisica intensa. Paciente com deformidade congénita em hdlux bilateral,
sem prejuizo funcional. Histéria familiar de neuropatia. Durante exame fisico, observou-se
nodulacbes diversas cervicais, toracicas e lombares, variando entre aspecto enrijecido e
flutuagBes com sinais flogisticos. A palpacio abdominal, notou-se epigastrio espessado a direita,
sem megalias palpavels. Mantém restricdo na rotacdo lateral do pescoco e flexdo do tronco.
Quando em ortostase, observou-se a “posicdo do esguiador”. Os hdlux sdo curtos e desviados
lateralmente, com projegdes Osseas laterais. Exame radiogréfico indicando ossificactes
heterotopicas superficiais em hemitorax direito. Estes achados possibilitaram o diagndéstico, que
foi confirmado por geneticista local. Atuamente, 0 paciente segue em acompanhamento genético
e reumatologico. A FOP, apesar de rara, apresenta clinica caracteristica - edema de partes moles
associado a hdlux valgo congénito. A idade média de inicio da ossificacdo € de 5 anos, com
evolucdo para restricdo de movimento aos 7 anos em 80% dos casos. N&o existe tratamento
especifico para esta condicdo, sendo a prevencdo de novos episodios inflamatorios a conduta
mais importante no prognéstico e sobrevida, o que torna relevante o conhecimento clinico e
manejo preventivo nesta patologia a fim de proporcionar melhor qualidade de vida aos seus
portadores.
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