Vol.11,n.4,pp.17-20 (Jun — Ago 2015)

FIBRODISPLASIA OSSIFICANTE PROGRESSIVA EM
ADOLESCENTE - RELATO DE CASO

FIBRODYSPLASIA OSSIFICANS PROGRESSIVE IN ADOLESCENT — CASE REPORT

Brazilian Journal of Surgery and Clinical Research - BJSCR

SERGIO SPEZZIA", ROSA MARIA EID WEILER?, KATIA MARIA SCIGLIANO MIQUEL LAMELO?,
MARIA ROSANGELA JAHN3, PATRICIA OCTAVIO DE OLIVEIRA* LIGIA COUTINHO PORTO*
STELLA MARIA CODA PINTO ALVES CAMPOS VIEIRAS, MARIA SYLVIA DE SOUZA VITALLES®

1. Cirurgido Dentista. Mestrando em Pediatria e Ciéncias Aplicadas a Pediatria pela Escola Paulista de Medicina — Universidade Federal de Sao Paulo
(EPM/UNIFESP). 2. Cirurgia Dentista. Mestre ¢ Doutora em Pediatria e Ciéncias Aplicadas & Pediatria pela EPM/UNIFESP. Coordenadora da Area
de Odontologia do Setor de Medicina do Adolescente do Departamento de Pediatria da Universidade Federal de Sdo Paulo. 3. Cirurgia Dentista. Es-
pecializanda em Adolescéncia para Equipe Multidisciplinar pela EPM/UNIFESP. 4. Cirurgia Dentista. Especialista em Adolescéncia para Equipe
Multidisciplinar pela EPM/UNIFESP. 5. Cirurgia Dentista. Doutoranda em Pediatria e Ciéncias Aplicadas a Pediatria pela EPM/UNIFESP. 6. Médica.
Profa. Adjunta do Departamento de Pediatria da Escola Paulista de Medicina da Universidade Federal de Sao Paulo.

* Centro de Atendimento e Apoio ao Adolescente (CAAA/UNIFESP) — Setor de Medicina do Adolescente - Escola Paulista de Medicina - UNIFESP.
Rua Botucatu, 715, Vila Clementino, Sao Paulo, Sdo Paulo, Brasil. CEP: 04023-062. sergio.spezzia@unifesp.br

Recebido em 26/06//2015. Aceito para publicagdo em 03/07/2015

RESUMO

Fibrodisplasia ossificante progressiva (FOP) é uma doenga
genética rara do tecido conjuntivoe. Ocorre formacgio de
ossos no interior dos musculos, tenddes, ligamentos e teci-
dos conectivos. A progressio da FOP pode ser espontinea
ou acelerada por traumas, tais como: quedas, cirurgias,
biépsias. Tratamentos odontoldégicos, principalmente os
invasivos podem promover trauma e formacdo o6ssea, evi-
ta-se anestesias, principalmente a mandibular, prevenindo
anquilose da articula¢io temporomandibular. Paciente do
sexo masculino, 12 anos com FOP foi encaminhado para
atendimento odontologico, devido queixa de rangimento
dos dentes, desgaste dental acentuado e suspeita de bru-
xismo. Foi realizada anamnese e exame clinico odontolégico,
constatando-se inexisténcia de bruxismo. Recomendou-se
ao paciente, realizacio de alguns exames laboratoriais e
avaliacdo médica, suspeitando-se da existéncia de vermi-
nose, que poderia ser a possivel causadora do rangimento
dental, porque nio se constatavam evidéncias de um pro-
cesso cronico de ranger de dentes, como € o bruxismo. De-
vido presenca de carie profunda no primeiro molar inferior,
procedeu-se a curetagem cuidadosa do local e a restauracio
temporaria com cimento de iondmero de vidro, procuran-
do-se evitar quaisquer procedimentos odontoldgicos que
pudessem causar formacio 6ssea. O restante do tratamento
seria realizado em momento posterior e o paciente perma-
neceu em acompanhamento.

PALAVRAS-CHAVE: Ossificagdo heterotopica, desenvol-

vimento 6sseo, qualidade de vida.

ABSTRACT

Fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP) is a rare
genetic illness of the connective tissue, when a bone
growth occurs inside the muscles, tendons, ligament and
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connective tissue. The progression of FOP may be spon-
taneous or accelerated by traumas: falls, surgeries and
biopsies. Dental treatments, especially the invasive ones,
may promote trauma and bone growth anaesthesia is
avoided, especially the mandibular one, preventing tem
poromandibular joint ankylosis. A 12-year-old male pa-
tient with FOP was referred to dental treatment due to
complaints of teeth grinding, a great dental erosion and
suspected bruxism. Anamnesis and dental clinical as-
sessment were made and bruxism was not observed. The
patient was referred to laboratorial exams and medical
assessment, suspected of verminosis, what could be the
possible cause of dental grinding, why not were finding
evidence of a chronic process of gnashing of teeth, such
as bruxism. Because of the presence of deep cavity, cu-
rettage and temporary restoration with glass ionomer
cement and were made, in order to avoid any dental
procedures which could cause bone growth. The re-
mainder of treatment would have been performed later
and the patient was followed up.

KEYWORDS: Heterotopic ossification, bone develop-
ment, quality of life.

1. INTRODUGAO

A fibrodisplasia ossificante progressiva (FOP) é uma
doenga autossdmica dominante, rara que afeta os tecidos
de origem conjuntiva, principalmente musculos e articu-
lagdes. Caracteriza-se por ossificacdes inespecificas,
provocando limitagdo dos movimentos, podendo levar a
alteracdes respiratorias pelo comprometimento na mus-
culatura intercostal. Estima-se que ocorra um novo caso
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da doenga para cada dois milhdes de nascimentos'2.

Cerca de 96% dos portadores de FOP, apresenta de-
formagdo nos haluces (dedo grande do pé) ja ao nasci-
mento’.

A doenca evolui com surtos esporadicos de ossifica-
¢oes ectopicas, afetando um ou varios musculos e res-
tringindo os movimentos das articulagdes. Pode com-
prometer a vida do paciente, por causa de mineralizagdes
na musculatura intercostal e respiratoria®>.

As ossificagdes iniciam-se ainda na infincia, por
volta dos 3 a 4 anos de idade, e geralmente ocorrem de
forma espontanea, podendo, no entanto, serem induzidas
apos traumas leves, processos infecciosos, ou até mesmo
posteriormente a tratamentos médicos e odontolégicos
inadvertidos, como nos casos desencadeados apds inje-
¢Oes intramusculares e anestesia intraoral®”’. A limitacdo
dos movimentos, imposta pelas formagdes dsseas nas
articulagdes, € a caracteristica de maior relevancia para
os portadores de FOP, afetando, principalmente, a coluna,
0 quadril e as articulagdes periféricas®.

O quadro clinico ¢é caracterizado por sinais inflama-
torios, com dor, enrijecimento periarticular e perda gra-
dativa da capacidade funcional da area afetada, sendo
sua progressdo no sentido axial-caudal e proximal-distal.
O paciente apresenta também uma limitada expansdo das
paredes toracicas, o que resulta em importantes proble-
mas cardiopulmonares, além de um comprometimento
funcional dos pulmdes, favorecendo a instalagdo de
quadros infecciosos. Em muitos casos, ocorre a dimi-
nui¢io da condugdo auditiva ou até mesmo surdez"3.

Aproximadamente aos 30 anos, ja se observa pacien-
tes restritos ao leito. Geralmente, a morte ocorre por
insuficiéncia respiratoria e cor pulmonale, devido a res-
trigio toracica’!!. Diafragma, musculos extra-oculares,
cardiaco e liso ndo sio comprometidos pela doenga'®.

A FOP ¢ uma doenga que exige, por parte da equipe
médica, um diagndstico precoce a fim de diferenciar as
ossificagdes de outras patologias que possam ocasional-
mente apresentar quadro clinico semelhante, fazendo
diagnostico diferencial para a calcinose idiopatica uni-
versal, dermatomiosite, calcinose idiopatica tumoral e
doengas relacionadas a alteracdes no metabolismo 0Os-
seo'?,

Nenhum procedimento invasivo € necessario para se
chegar ao diagnostico da FOP4,

No complexo maxilo-facial, ha relatos de ossificagdo
do musculo temporal, pterigéide medial, pterigoide late-
ral e, mais comumente, do masseter. Os surtos de mine-
ralizacdo podem acontecer de forma espontinea ou in-
duzida por pequenos traumas, oriundos de procedimen-
tos odontoldgicos invasivos, como anestesia intra-oral e
condutas iatrogénicas®!3"7,

Até o momento, ndo ha tratamento definitivo para a
FOP. Toda conduta deve ser conservadora, evitando
qualquer condigdo potencialmente causadora de ossifi-
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cacdo ectopica.
2. RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino de 12 anos com FOP foi
encaminhado para atendimento odontologico, devido
queixa de rangimento dos dentes, desgaste dental acen-
tuado e suspeita de bruxismo.

Foi realizada anamnese ¢ exame clinico odontolégico,
com avaliagdo da fun¢do mandibular ¢ do sistema mas-
tigatério com palpagdo da musculatura mastigatoria
(palpagdo da articulagdo temporomandibular e dos mus-
culos mastigatérios e do pescoco). O paciente apresen-
tava desgaste nos tercos incisais de todos os seus dentes
(anteriores, posteriores, superiores e inferiores). Segundo
o proprio paciente houve ainda, inexisténcia de dor pre-
sente no segmento cefalico por todo o periodo.

Recomendou-se ao paciente, realizagdo de alguns
exames laboratoriais e avaliagdo médica, suspeitando-se
da existéncia de verminose, que poderia ser a possivel
causadora do rangimento dental, porque ndo se consta-
tavam evidéncias de um processo cronico de ranger de
dentes, como ¢é o bruxismo.

Devido presenca de carie profunda no primeiro molar
inferior, procedeu-se a curetagem cuidadosa do local e a
restauragdo temporaria com ionémero de vidro, sem uti-
lizar-se de anestesia local, procurando-se evitar quais-
quer procedimentos odontoldgicos que pudessem causar
formacdo o6ssea. Ao exame radiografico periapical, sus-
peitou-se da possibilidade de acometimento pulpar cau-
sada pelo processo carioso profundo e o paciente foi
mantido em observacdo clinica para avaliacdo acerca da
possibilidade ou niao da indicagdo do tratamento en-
dodontico. O restante do tratamento seria realizado em
momento posterior € o paciente permaneceu em acoms-
panhamento.

Optou-se por fazer uso de instrumentos manuais para
executar a remoc¢ao inicial do tecido cariado. Para mini-
mizar o risco de trauma, ndo foi feito uso de brocas para
a dentisteria, bem como, ndo se utilizou alta ou baixa
rotagdo. O planejamento odontologico cavitario foi ter-
minado, aplicando-se restauragdo temporaria com ci-
mento de iondmero de vidro para a paraliza¢do do pro-
cesso carioso. A complementagdo restauradora definitiva
seria realizada em momento posterior.

A conduta odontoldgica empregada foi preventiva,
orientando-se o paciente acerca dos cuidados essenciais
de higiene oral, como: uso do fio, fita dental e escovagao
dental correta. Foi aconselhado também a evitar-se uma
dieta cariogénica (rica em sacarose), no intuito de me-
lhorar a sua saude oral, prevenindo a necessidade de se
intervir com procedimentos odontologicos mais invasi-
VOs.

3. DISCUSSAO

Novas estratégias vém emergindo para o tratamento
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da doenga, embora nenhum medicamento efetivo seja
conhecido para a prevengdo ou o tratamento da FOP.

Cada vez mais, estudos tém sido dirigidos para o uso
de corticoides, antiinflamatorios ndo esteroidais, quelan-
tes, hormonios, entre outras substancias; todas, no en-
tanto, sem nenhuma comprovagdo cientifica acerca de
seus efeitos sobre a FOPS,

A raridade da doenca aliada a falta de estudos cienti-
ficos esclarecedores ¢ a imprevisibilidade do seu curso,
fazem da FOP uma doencga desafiadora para os profissi-
onais que com ela se deparam, trazendo muitas duvidas
acerca de qual medida terapéutica adotar, para trazer
beneficios sem proporcionar danos adicionais.

A descoberta do gene responsavel pelo desenvolvi-
mento da doenca, trouxe consigo perspectivas para tra-
tamento a longo prazo, deixando até certo ponto de lado
as medidas paliativas adotadas na atualidade'®.

Convém frisar, que em ambito do tratamento
odontologico, o paciente deve consultar-se periodica-
mente com o profissional cirurgido dentista para que
ocorra manutengdo de condi¢des de higiene bucal satis-
fatorias. O cirurgido dentista realizard o acompanha-
mento, estabelecendo um protocolo de prevencdo, que
sera fundamental para se evitar a aplicagdo de procedi-
mentos mais invasivos, e, com isso, provocar a formagao
ossea. Dessa forma evitaremos problemas odontolégicos
futuros, cujos tratamentos mostram-se desfavoraveis
para esses pacientes, por serem potenciais desencadea-
dores de “flare ups” e consequentes ossificagdes hetero-
topicas.

Os procedimentos invasivos, como: exodontias, ci-
rurgias periodontais e implantes osseointegrados devem
ser evitados para que ndo ocorra formagao dssea.

E importante que se entenda o estado psicologico
desses pacientes ¢ dos seus familiares, manifesto e inti-
mamente relacionado com os efeitos danosos provoca-
dos por essa doenga, da qual nao se conhece a cura e que
mais cedo ou mais tarde tende a ser fatal.

O atendimento profissional, portanto, deve assumir
carater interdisciplinar e o aparato do tratamento psico-
l6gico pode ser requisitado quando conveniente.

A conduta empreendida pelos profissionais de sat-
de deve envolver abordagens clinicas direcionadas para
os aspectos intrinsecos causadores da doenga, pois dessa
forma pode-se promover atenuantes, amenizando o so-
frimento originario dos danos e sequelas que acometem
0s pacientes.

Sabe-se que esses pacientes estdo sujeitos a muitas
limitacdes e para que possam ser ajudados, nesse sentido,
atividades socializadoras devem ser incentivadas, tais
como o lazer, o trabalho, o convivio familiar e social. A
todo momento, porém, deve-se levar em consideragdo os
devidos cuidados para evitar traumatismos que desenca-
deiem manifestagdo 6ssea provocada.
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4. CONCLUSAO

Concluiu-se que o paciente possuidor dessa patologia
merece cuidados especiais, tais que permitam através de
analise minuciosa resolu¢do do problema de saude sem
ocorrer prejuizo a sua qualidade de vida.
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