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Paciente de sete anos de idade, sexo
feminino, branca, apresentando, ha quatro
meses, dor e aumento de volume naregido
glitea a direita, além de limitagdo a rota-
¢&o da articulagéo coxofemora do mesmo
lado. A paciente apresentava, ainda, halux
valgo bilateral ehistériadetumor naregido
cervical posterior, sem trauma prévio, com
limitag8o de movimentos hé cinco anos.

Figura 1. Radiografia dos pés, incidéncia antero-
-posterior.

Figura 2. Tomografia computadorizada multidetectores, corte axial (A), re-
construcéo coronal (B) e reconstrucao sagital (C).
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Figura 1. Radiografiados pés, incidén-
cia antero-posterior, evidenciando halux
valgo hilateral e encurtamento dos primei-
ros pododactilos.

Figura 2. Tomografia computadorizada
multidetectores, corteaxia ereformatagdes
corona e sagital, demonstrando calcifica
¢80 no gluiteo méaximo a direita.

Diagnéstico: Fibrodisplasia ossificante
progressiva.

COMENTARIOS

Fibrodisplasiaossificante progressivaé
uma entidade de heranga autossdmica do-
minante, com expressio variavel® eenvol-
vimento primério do tecido conjuntivo®.
Caracteriza-se por ateragdes congénitas
dos primeiros pododéctilos e cal cificagdes
heterotdpicas progressivas® que causam
deformidades e imobilizagdo permanente
do paciente. E uma condic&o rara, cuja fi-
siopatogenia consiste em uma lenta e pro-
gressiva proliferagdo fibroblastica, com
subsequente ossificagéo e calcificagdo do
tecido conjuntivo®.

Também conhecida por miosite ossifi-
cante progressiva ou doenga de Munch-
meyer®, foi descritapor Guy Patinem uma
paciente a qual ele denominou “a mulher
que virou madeira’®.

Com prevaléncia de 0,61 caso por mi-
Ihdo de habitantes® e cerca de 700 casos
conhecidos no mundo, até 2008®), estaen-
fermidade afeta todos 0s grupos étnicos,
com predilecdo pelo sexo masculino na
proporco de 4:1. Acomete preferencial-
mente criangas e adultos jovens, com idade
média de inicio aos 3,6 anos”.

Est4 associada a alteragdes Gsseas con-
génitas, sendo adeformidadeemvalgoeo
encurtamento bilateral dos primeiros podo-
dactilos achadosimportantes paraasuspei-
¢&o diagndstica (relatado em 79% a 100%
dos pacientes)®”. Malformagdes da mao
também podem estar associadas, taiscomo
encurtamento do primeiro metacarpa e
braquimesofalangismo com clinodactilia
do dedo minimo(?, alteragdes ndo eviden-
ciadas em nossa paciente.

X1

Sua histéria natural caracteriza-se por
remissdes e exacerbagdes precipitadas por
leves traumatismos (imunizagdes, infiltra-
¢Oes anestésicas, traumas) >*") einfecgdes
pelo virusdainfluenza®. Os pacientes nor-
malmente apresentam aumento de partes
moles |localizado, acompanhado de dor e
febricula. As massas de tecidos moles coa
lescem, fibrosam e calcificam, formando
pontes Gsseas em semanas?.

Normalmente, a osteogénese heteroto-
picaseiniciasimultaneamente em mais de
umaregido anatdmicaeacomete muiscul os,
fascias, ligamentos, tenddes e cépsulas ar-
ticulares’®. Musculaturas lisa e cardiaca
n&o sfo acometidas®.

E uma enfermidade incapacitante, com
progressdo craniocaudal e de axial para
apendicular. Afeta, principal mente, coluna
vertebral, ombros, quadril e articulagGes
periféricas®.

Os principais achados radiogréficos sfo
aumento de partes moles, ossificagdes ec-
tépicas, halux valgo, microdactilia, clino-
dactilia, monofa ange, escoliose e subluxa-
cBes9. A cintilografia 6ssea revela éreas
de calcificagdo ectdpica antes que sua de-
tecgdo radiogréfica seja possivel, podendo
ser empregada para determinar a extensdo
dadoenca. A aplicagdo datomografiacom-
putadorizada e da ressonancia magnética
nao estd bem estabel ecida, mas estes pare-
cem ser métodos promissores no estadia-
mento da doenga, assim como na deteccéo
de novos focos inaparentes aos exames ra-
diogréficos?.

A histopatol ogia desta enfermidade va-
ria com o tempo de evolugdo das lesbes e
sO existem alteracOes nas éreas afetadas.
Este comportamento focal e evolutivo jus-
tifica a normalidade da bidpsia obtida no
paciente, numafaseinicia enumaéreando
acometida. Nas lesdes precoces ha, geral-
mente, infiltrado linfocitario, macréfagos
e fibroblastos, evoluindo mais tarde para
areas detecido conjuntivo com ossificagdo
central, nas quais se distinguem osteoblas-
tos, ostedcitos e osteoclastos™.

O diagndstico deve ser feito no periodo
neonatal, com base nos critérios clinicos e
de imagem, pois condutas invasivas (res-

secgOes cirlrgicas, bidpsias) aceleram a
evolucgo da doenca®. Os diagnasticos di-
ferenciais sdo limitados, umavez que o fe-
nétipo, a histdria clinica e os achados ra-
diogréficos praticamente definem o quadro
de fibrodisplasia ossificante progressiva.
Entretanto, outras causas de ossificacdo ec-
tépica merecem ser lembradas, tais como
osteodistrofia hereditaria de Albright, cal-
cificacdo heterotdpica pseudomaligna, he-
terodisplasiadssea progressiva e osteossar-
coma®?,

N&o existem tratamentos eficazes até o
momento. A conduta é conservadora e ba-
seada no principio do primum non nocere,
evitando toda e qualquer condicdo poten-
cialmente desencadeadora de ossificacéo
ectopical”. O progndstico é reservado e
geralmente a morte ocorre por insuficién-
ciarespiratéria e cor pulmonale, em con-
sequéncia a restri¢ao toracical®.
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