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A fribrodisplasia ossificante progressiva (FOP) é uma doenca gené-
tica com incidéncia mundial de 1 em cada 2 milhdes de pessoas.’
Tem inicio na primeira década de vida, caracterizando-se pela ossifi-
cagao progressiva dos musculos e tecido conjuntivo. S&o caracteris-
ticas definidoras da doenga a malformagéo dos halux e a ossificagao
endocondral heterotdpica progressiva subsequente a episédios de
edema e inflamacao dos tecidos moles.™® E comum a existéncia de
periodos longos de doenga estavel, sendo o trauma um importan-
te fator precipitante. O diagndstico diferencial inclui fiorossarcoma,
sarcoma extradsseo, linfoma, heteroplasia dssea progressiva, ossifi-
cagao heterotdpica adquirida.?# N&o existe um tratamento eficaz; a
tentativa de exciséo cirdrgica do 0sso ectopico pode desencadear
aceleragao da ossificagédo locals. A esperanca média de vida € de 40
anos, estando a maioria dos doentes dependentes pela terceira dé-
cada.?* A morte ocorre comummente por complicages associadas
a deformidade toracica.® Apresentamos o caso de uma mulher de 45
anos, com diagnostico de FOP desde os 2 anos de idade, quando
teve queda com traumatismo da regi&o frontal direita. Desde entdo
com episddios de dor e edema em diferentes segmentos corporais,
que se tornaram progressivamente mais incapacitantes, estando
totalmente dependente para as atividades da vida didria desde os
16 anos. Presentemente salienta-se auséncia de movimentos no es-
queleto axial, diminuigdo da mobilidade das articulagdes periféricas,
edema e inflamagao dos tecidos moles dos dedos das méaos, atrofia
muscular, coxas em adugéo, com proeminéncias 0sseas, genuvalgo
bilateral, halux de ambos os pés mais curtos que os restantes dedos
e em valgismo (Fig. 1). A radiografia de térax mostrou escoliose dex-
tro-convexa de grande raio centrada na regido dorsal (Fig. 2). Salien-
ta-se a raridade da doenga e a exuberancia da deformidade toracica,
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Figura 1: Halux de ambos os pés mais curtos e em valgismo

Figura 2: Radiografia de térax com evidéncia de escoliose
dextro-convexa

contudo, sem condicionar importantes complicagdes respiratdrias,
prolongando-se a sobrevida além do esperado.
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