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RESUMO

Fibrodisplasia Ossificante Progressiva, antes conhecida como miosite ossificente € uma
doenca que se gera a partir de um erro genético, ela € muito rara e atinge uma pequena parte
da populacgdo. Pessoas portadoras dessa doenca percebem o surgimento de 0ssos em lugares
onde eles ndo deveriam existir. A doenca tem um ciclo que pode ser natural ou acelerado
devido a vérias situacdes as quais fazem com que 0s 0ss0s surjam mais rapidamente. N&o
existe nenhum método de profilaxia ou de cura o que faz com que o portador saiba que tem o
problema apés a manifestacdo clinica do mesmo, todo o tratamento é feito em cima do
principio de primeiramente nao fazer mal, jA que seguindo esse principio conseguimos fazer
com que a doencga evolua mais lentamente. Ela costuma se manifestar ainda na infancia, entre
0s 4 e 0s 6 anos e tém uma expectativa de vida de 42 anos. O portador na fase avancada da
doenca ndo consegue se locomover, nem mudar de posi¢do, ficando assim com a necessidade
de ser assistido por alguém durante todo o momento, para qualquer coisa, desde ir ao banheiro
até se alimentar ou beber agua. Apds o portador da doenca chegar a fase avancada, ele
rapidamente evolui para a morte advinda geralmente de problemas os quais acometem 0ssos
internos, que estdo enclausurados.
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1 INTRODUCAO

A Fibrodisplasia Ossificante Progressiva como é chamada atualmente,
conhecida também por FOP, substitui a expressdo denominada anteriormente como
Miosite Ossificante, esta € uma rara doenca genética do tecido conjuntivo que tem a
prevaléncia de 0,61 casos a cada um milhdo de habitantes (FONSECA, 2001). Essa
doenca faz com que ocorra a ossificacdo dentro dos musculos, tenddes, ligamentos,
tecidos conectivos e alteracdes congénitas nas extremidades (RODRIGUES, 2005).
Ela geralmente surge na infancia, por volta dos trés anos de idade, de progresséo
leve ou intensa, uma vez que caso ocorram quedas, incisdes, tratamentos
odontologicos sem uma atencdo especifica, traumas ou anestesias, a condi¢cao
patolégica pode evoluir com tamanha rapidez, fazendo com que o portador fique
cada vez mais imovel e com presentes deformacdes. A expectativa de vida para os
portadores desta doenca € em média 41 anos de idade (FERNANDES, 2015). No
inicio 0 paciente comeca a perceber o aparecimento de ossos em locais onde eles
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nao deveriam existir, em seu apice a doenca impde ao paciente uma Unica posicao,
fazendo com que ele fique preciso dentro de seu proprio corpo. Nao ha ainda um
tratamento que leve o paciente a cura total da condicdo, todo o tratamento é
conservador, baseado no principio do primum non nocere, do latim, primeiramente
nao fazer mal (RODRIGUES, 2005). Geralmente a doenca comeca a se manifestar
na coluna vertebral, ombros, quadril e articula¢cdes periféricas, fazendo assim com
gue na fase avancada da doenca o0 paciente assuma uma unica posicao, ficando
impedido de realizar movimentos simples, como por exemplo, sentar (FONSECA,
2001). Esta fase da doenca recebe a denominacdo de sindrome do stone man
(homens de pedra) que foi descrita apenas em 600 doentes, nesta situagdo o
paciente evolui rapidamente para a morte, causada por problemas respiratorios
decorrentes da situacéo restritiva imposta pela doenca (FONSECA, 2001). Acredita-
se que esta condicdo patoldgica acontece devido a uma mutacdo esporadica, uma
vez que na grande maioria dos casos ndo ha antecedentes familiares para
relacionarmos com a mesma (FONSECA, 2001).

2 METODOLOGIA (MATERIAIS E METODOS)

Refere-se a um estudo exploratério, de base descritiva, denominado revisao
bibliografica, que segundo Gil (2008, pg.50) “é desenvolvida a partir de material ja
elaborado, constituido de livros e artigos cientificos”. Buscou-e por meio deste
estudo compreender e refletir sobre a doenca de Fibrodisplasia Ossificante
Progressiva. Utilizou-se fontes de informacdes para a presente revisao de literatura,
dissertacdo e artigos sobre a tematica presente, das bases de dados SCIELO e
LILACS.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

Descobriu-se com o estudo que a doenca relatada € de dificil convivéncia,
uma vez que ndo existem até entdo tratamentos efetivos para que ela seja prevenida
ou curada, sendo assim, todas as terapias feitas para a melhora do paciente séao
conservadoras, visando a preservacgao de futuros agravos como, traumas e incisées.
O portador da Fibrodisplasia Ossificante Progressiva acaba por manter-se prisioneiro
no seu proprio esqueleto, perdendo assim toda a sua independéncia, tanto social
quanto profissional, pois fica completamente invidvel do portador trabalhar, conviver
com outras pessoas e até mesmo se alimentar, ir ao banheiro e coisas deste tipo,
caso ele se encontre na fase mais avancada da doenca, denominada sindrome de
stone men (homens de pedra), ela fica impossibilitada inclusive de mudar de
posicao.
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Figura 1. Radiografia da coluna cervical, com ossificagédo de partes moles e deformidades das
costelas.

Varios outros problemas comecam a aparecer em um paciente com FOP,
comumente 0 mesmo expde desejos de morte e dar fim ao sofrimento imposto pela
condicdo saude debilitada. Chegamos assim ao consenso de que a sensacao de
ficar preso dentro do proprio corpo deve ser completamente insustentavel e por
vezes 0 desanimo toma conta.

Figura 2. Imagem postrior de um portador de Fibrodisplasia Ossificante Progressiva em fase
avancada da doenca.

Um problema que acomete quase oitenta por cento dos portadores de
Fibrodisplasia Ossificante Progressiva € a depresséo, condicdo esta que limita ainda
mais a vida do doente, que por vezes pensa em suicidio, este sem grandes
sucessos ja que a condicdo imposta pela doenca o impossibilita de efetivar tal
vontade, outro problema muito comum em pacientes de FOP, é o fato do mesmo vir
a necessitar de alguma intervencao cirdrgica, sabendo que procedimentos invasivos
necessitam de incisfes cirlrgicas e que estas aceleram o desenvolvimento da
doenca, sendo que o local mole onde a inciséo sera realizada deixara de existir e ali
nascerdo novos 0ssos, privando ainda mais o paciente de manter sua rotina. E
necessario que a equipe médica seja muito cautelosa perante a situacdo, tomando
todas as medidas possiveis para evitar uma cirurgia, optando pelo procedimento em
altima instancia. A cargo do enfermeiro fica a atencdo redobrada no momento das
puncdes, pois ela deve ser feita com a menor forca possivel, para que ndo agrave a
condicédo da doenca, procedimentos de rotina como afericdo de pressao, verificacao
de temperatura, palpacéo e ausculta também devem ser feitos com toda a cautela
possivel, uma vez que empregado alguma forca excessiva nestes procedimentos
estas acdes poderdo acelerar a progressao da doenca. Quedas sao acidentes
frequentes em pacientes com FOP, uma vez que esta geralmente comeca atingindo
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a coluna vertebral e a periferia dela, fazendo com que a pessoa se desequilibre
constantemente, vindo a cair, tal ocorréncia acaba fazendo com que ossifiquem
novas partes que até entdo estavam intactas. ldentificou-se que o apoio da familia
para essas pessoas é imprescindivel, auxiliando na prevencdo da sensacgdo de
abandono, além proporcionarem apoio em qualquer situacdo provida da doenca.
Com o decorrer do tempo a pessoa com FOP n&do consegue mais realizar atividades
do seu cotidiano, como por exemplo, sair de casa, considerando que esta simples
acdo poderia vir a transformar-se em complicagbes ou até mesmo ocasionais

possibilidades de futuros traumas, agravantes assim da sua condicao.

4 CONCLUSAO

Conclui-se que conviver com a Fibrodisplasia Ossificante Progressiva é
extremamente delicado e complexo, considerando que a condicdo que a doenca
impde ao portador é de quase total dependéncia. Atualmente € impossivel detectar a
mutacdo genética da patologia no pré-natal, infelizmente os avancos da medicina
impossibilitam a identificagdo precoce, sendo assim, o diagnostico s6 € possivel
apos a manifestacdo dos primeiros sinais e sintomas. O profissional enfermeiro,
como representante da salude deve estar inteirado das ocorréncias clinicas da
doenca, compreendendo seus sintomas e apresentacdes, conhecimento este que
possibilitara o desempenho do cuidado efetivo e adequado para cada paciente nesta
condicdo de saude, prevenindo agravos da situacdo. No Brasil a FOP recebe apoio
de algumas instituicbes, esta serve para sanar duvidas frequentes, expor sobre
condicbes da doenca e como o seu portador deve se cuidar para que consiga
manter uma vida relativamente normal. Por ser uma doenca extremamente rara nao
atinge total conhecimento da populacdo e até mesmo dos profissionais da area da
saude. Atualmente estudos e avancos cientificos buscam maior conhecimento sobre
esta patologia, visando um tratamento mais efetivo e uma possivel e futura cura para
seus portadores. Sugere-se maiores pesquisas sobre o tema abordado, ja que o
mesmo nao possui grande diversidade de conteudo para estudo.

5 REFERENCIAS

Araudjo Junior, Cyrillo Rodrigues de, et al. "Fibrodisplasia ossificante progressiva:
relato de caso e achados radiograficos." Radiologia Brasileira, S&o Paulo 38.1
(2005).

FERNANDES, Fribrodisplasia  Ossificante  Progressiva.  Disponivel em:
<http://karipeixefop.blogspot.com.br/p/conclusao.html>. Acesso em: 24 de outubro
de 2016, as 15:43.

Fonseca, J. E., et al. "Miosite ossificante progressiva: stone man." Acta Méd Port 14
(2001): 429-33.



