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Resumo - A fibrodisplasia ossificante progressiva € uma doenga rara de carater hereditario e afeta dire-
tamente o tecido conectivo, evoluindo para um quadro incapacitante com o decorrer da enfermidade. O
diagnéstico é feito através do exame clinico e dos achados radiolégicos. Atualmente ndo existe tratamento
para essa doencga, uma vez que as medicagcdes ndo se mostraram eficazes em alterar o curso natural da
doenga. Com objetivo de avaliar a fibrodisplasia ossificante progressiva, foram levantadas, neste estudo as
caracteristicas gerais da doenga com o intuito de facilitar o entendimento a respeito da doenca e aprofun-
dar o conhecimento e planejamento contra o agravo. Uma revisao integrativa da literatura foi utilizada como
ferramenta metodolégica neste trabalho, através do uso de estratégia qualitativa para selecionar e sintetizar
as conclusdes dos estudos. A busca dos artigos foi realizada através das bases de dados PubMed, Scielo e
EBSCO, e foram selecionados artigos dos ultimos 10 anos até o periodo de maio de 2020. Os resultados das
buscas revelaram que, para as publicagées no tema dessa doencga, predominaram no cenario internacional
e nacional de autoria de profissionais médicos. A autoria ainda é incipiente no contexto nacional, indicando
que esses profissionais devem buscar novos conhecimentos para apoiar a pratica clinica e promover melhor
qualidade de vida para portadores de fibrodisplasia ossificante progressiva. Com esse estudo, foi possivel
observar que os casos relatados dessa doenga apresentam uma correlagado com o desfecho, que vai desde
acometimento 6sseo ectdpico até comprometimento cardiorrespiratério, podendo evoluir a dbito.
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Fibrodysplasia ossificans progressive: a review of the main
complications and causes of death

Abstract - Fibrodysplasia Ossificans Progressive is a rare disease, hereditary and directly affects the connec-
tive tissue, evolving to a disabling condition with the course of the disease. The diagnosis is made through
clinical examination and radiological findings. Currently, there is no treatment for this disease since the medi-
cations have not been effective in altering the natural course of the disease. In this study, the general characte-
ristics of the disease were raised to facilitate understanding about the disease and deepen the knowledge and
planning against the disease. An integrative literature review was used as a methodological tool in this work
using a qualitative strategy to select and synthesize the conclusions of studies. The search for the articles
was carried out through the databases PubMed, Scielo and EBSCO and articles from the last 10 years and
from April to May 2020 were selected. The search results revealed that for publications on the theme of this
disease, they predominated in the international and national scenario authored by medical professionals, but
authorship is still incipient in the national, indicating that these professionals should seek new knowledge to
support clinical practice and promote better quality of life for patients with Fibrodysplasia Ossificans Progres-
sive. With this study, it was possible to observe that the reported cases of this disease correlate with the ou-
tcome, ranging from ectopic bone involvement to cardiorespiratory impairment, which can progress to death.
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INTRODUGAO

O osso é um tecido multifuncional, metabolicamente
ativo, constituido por uma populagdo heterogénea
de células, em diferentes estagios de diferenciagcao
celular. E um tecido que sofre metabolicamente um
processo continuo de renovagao e remodelagao.
Esta atividade é consequéncia, em sua maior parte,
da atividade de dois tipos celulares principais, ca-
racteristicos do tecido dsseo: os osteoblastos e os
osteoclastos. Para atender as necessidades de cres-
cimento do organismo, os 0ssos sofrem processo
de modelagem, que representa o alongamento lon-
gitudinal e do didmetro, e esse sistema é mantido a
longo prazo por um complexo que inclui horménios,
fatores fisicos e fatores humorais locais.

Segundo Macari et al. (1994), ha uma variagao indivi-
dual e especifica do crescimento de cada osso, cujo
controle se da sobre afise, isto é, cada cartilagem de
conjugacao tem uma taxa especifica de crescimento,
em que o controle é geralmente hereditario. Neces-
sita-se da compreensao do processo normal de ma-
turacéo 6ssea e estruturas adjacentes para diagnos-
ticar uma deformidade éssea, bem como identificar
fatores etioldgicos intrinsecos e extrinsecos que atu-
am em conjunto, proporcionando alteragdes fisicas e
intrinsecas (Henn, 2020; Junqueira, 2004; Robertis
Junior, 2003).

A fibrodisplasia ossificante progressiva (FOP) é o
atual nome para a miosite ossificante (Araujo Junior
et al., 2005) e foi descrita cientificamente no ano de
1736 pelo médico John Freke na Real Sociedade de
Medicina de Londres, porém foi mencionada primei-
ramente por Guy Patin, no ano de 1693, como relato
sobre “a mulher de madeira” (Garcia-Pinzas et al.,
2013). E uma doenga rara que afeta em média uma
a cada duas milhdes de pessoas nascidas em todo
mundo (Ribeiro et al., 2018). Ademais, possui cara-
ter hereditario, autossémico e dominante, de expres-
sdo variavel e sem prevaléncia entre os diferentes
grupos étnicos (Araujo Junior et al., 2005). Acomete
tecidos moles como: musculos, capsulas articulares,
fascias, aponeuroses, ligamentos e outros tecidos
conectivos, sendo caracterizada por malformacgdes
esqueléticas como o halux curto e valgo bilateral e
ossificagdes heterotdpicas progressivas que tém
uma evolugado anatdmica e temporal previsiveis, le-
vando a imobilidade progressiva (Delai et al., 2004).
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Estudos demonstram ser um disturbio causado por
um gene (ACVR1) que sofre mutacdo R206H, com
substituicdo do aminoacido arginina pela histidina
durante a fase embrionaria do desenvolvimento e
que pode ser reativado no periodo pés-natal (Araujo
Junior et al., 2005; Nucci et al,. 2000), o qual apon-
ta para o comecgo da ossificagdo endocondral. Outra
forma seria através da heranca direta desse gene
mutado com um padrao autossédmico dominante,
com penetrancia completa. De acordo Lakkireddy et
al. (2015), com essa mutagdo quando em heterozi-
gose no gene ACVRI fecha o diagnéstico para FOP
(Kaplan et al., 2008; Shore et al., 2006; Lakkireddy
et al,, 2015).

O defeito genético leva a desregulagéo das vias de
sinalizagdo da proteina morfogenética 6ssea (indu-
tores potentes da formagdo de osso endocondral),
especificamente a superproducédo e desregulacao
da BMP4 (proteina morfogenética do osso 4), que é
produzida pelo musculo esquelético e pode ser origi-
nada a partir de traumatismos de tecidos moles (Ol-
mstedo; Kaplan; Shore, 2003). Dados indicam que
ha paralisia da resposta antagonista a BMP4, com
perda do feedback negativo, gerando uma resposta
exacerbada (Delai et al., 2004).

Os pacientes sao reconhecidos logo na infancia e
manifestagdes tipicas dessa doenca sdo malforma-
¢des congénitas nos halux, nos colos femorais e na
coluna cervical, como hipoplasia dos corpos verte-
brais, estreitamento do canal medular lombar e cur-
vas escolidticas (Araujo; Oliveira, 2006) (Figura 1).
Em geral, surtos da doenga ocorrem até a primeira
década de vida da crianga, em torno de trés a quatro
anos (Araujo Junior et al., 2005). O quadro clinico
nessa fase inicial ocorre em agudizagbes, que po-
dem ser de tamanho e intensidade variaveis e séo
caracterizadas por edema e massas dolorosas que
aparecem espontaneamente ou apds quedas, cirur-
gias, bidpsias, injecdes intramusculares e varias do-
encas virais semelhantes a influenza e podem estar
relacionados a regressao espontanea (Delai et al.,
2004; Gongalves et al., 2018). Tais agudizagdes du-
ram semanas ou meses e podem ser acompanhadas
por febre e perda da mobilidade (Smith; Athanasou;
Vipond et al., 1996).
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Figura 1 — Representagéo das alteragdes radiolégicas. (A) Radiografia
do cranio na incidéncia perfil. A seta evidencia traves ésseas projetadas
em partes moles do pescogo até a base cranial. (B) Radiografia dos pés
na incidéncia anteroposterior. Anomalia congénita caracteristica dos pri-
meiros dedos, com encurtamento da falange proximal do halux e valgismo
(setas). (C) Foto posterior do paciente demonstrando alteragdes avanca-
das da coluna vertebral, da cintura escapular, dos ombros e dos membros
superiores. (D) Radiografia das pernas na incidéncia anteroposterior. As
setas representam ossificagdes difusas em partes moles da perna. (E)
Radiografia dos joelhos na incidéncia anteroposterior. Ossificagdes pe-
riarticulares com anquilose das articulagdes. (F) Radiografia dos joelhos
na incidéncia anteroposterior. Ossificagdes periarticulares com anquilose
das articulagdes.

Fonte: Fibrodisplasia ossificante progressiva: relato de caso e achados
radiograficos

A ossificagdo tende a comprometer tecidos con-
juntivos do sistema musculo esquelético voluntario
(Araujo; Oiveiral, 2006); entretanto, os olhos, cora-
¢ao, diafragma, musculos esfincterianos e muscu-
los lisos viscerais sdo poupados (Delai et al., 2004).
Além disso, o envolvimento assimétrico da muscula-
tura paravertebral pode ocasionar doenca pulmonar
restritiva, levando o paciente a grave risco de desen-
volver problemas cardiopulmonares (Araujo Junior
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et al., 2005). A progressdo da FOP é tipicamente:
axial para apendicular; cranial para caudal; proximal
para distal. Nesse sentido, a evolugdo da doencga é
particular em cada paciente, porém, na maioria dos
casos, os pacientes adultos (por volta dos 20 anos)
ja estao confinados a uma cadeira de rodas, neces-
sitando de assisténcia em todas as atividades diarias
(Delai et al., 2004), (Figura 2).

Figura 2 — Representagdo das alteragdes anatémicas. (A) Brago direito
da paciente, evidenciando uma viséo posterior da tumoragéo. Ha uma ex-
tensa ossificagdo de partes moles que compromete o Umero e se ramifica
para a regido escapular direita. (B) Multiplas tumoragdes de consisténcia
pétrea, ndo dolorosas e iméveis. Ha evidéncia de ossificagado heterotropi-
ca de tecidos moles predominantemente do lado esquerdo. (C) Alteragao
do primeiro metatarsiano com angulo superior a 20 graus em relagéo as
primeiras falanges, halux vago bilateral.

Fonte: Fibrodisplasia ossificante progressiva: diagnoéstico em atengéo
primaria.

Durante o seu desenvolvimento, a doenga pode
causar complicagdes como edema intenso de par-
tes moles e pode apresentar carater agudo, sendo
ocasionado pela angiogénese local intensa ou pela
compressao dos canais linfaticos de partes moles. A
sua forma crénica pode evoluir com perda da funcéo
muscular, o que acarreta estase venosa e, raramen-
te, a formacéao de coagulos dentro dos vasos (Moria-
tis et al., 1997). Outro sinal de agravamento é o apa-
recimento de episodios agudos de edema na regiao
submandibular, o que pode dificultar a respiragédo e
alimentacao (Janoff; Zasloff; Kaplan, 1996). Nessas
situacdes, o diagnostico diferencial é significativo, ja
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que podem ser complicagdes potencialmente fatais
(Araujo; Oliveira, 2006; Liphaus; Campos, 2011).

Além disso, a doenga pode evoluir e levar a surdez,
devido a fusdo dos ossiculos do ouvido, e irregulari-
dades menstruais e interfertilidade sédo passiveis de
ocorrer (Bridges et al., 1991). No entanto, a compli-
cacao mais temida é o desenvolvimento de infec¢cdes
do trato respiratério, insuficiéncia respiratéria e cor
pulmonale, exacerbadas por restrigdo da parede to-
racica, sendo essa a causa mais comum de o6bitos.
Diante disso, a expectativa média de vida € de apro-
ximadamente 45 anos (Delai et al., 2004) (7).

O diagnéstico da FOP se baseia em critérios fun-
damentalmente clinicos, podendo, portanto, ser re-
alizado na Atencdo Primaria (Garcia-Pinzas et al.,
2013). Clinicamente, é embasado por trés fatores:
malformagao congénita do halux, gradual ossifica-
¢ao endocondral heterotépica e progressdo da do-
enga em padrbes anatdmicos (Delai et al., 2004). Os
primeiros indicadores sdo as manifestagdes clinicas
na coluna vertebral e nas articulagbées proximais. O
paciente pode relatar sinais inflamatoérios, acompa-
nhados de expansodes dolorosas, endurecimento dos
tecidos periarticulares e perda progressiva da capa-
cidade funcional no sentido axial-caudal e proximal
da area afetada, sendo a regido acometida ou nao
de traumas.

A fim de complementar a confirmagado da hipétese

diagnéstica de FOP, o médico pode se basear em
alteracdes radiolégicas que se iniciam com a presen-
¢a de expansdes ou massas em tecidos moles, que
gradualmente diminuem de tamanho e ossificam. O
processo de mineralizagdo dessas areas tende a
ser finalizado trés a seis semanas apos o inicio do
quadro, dando o aspecto final de colunas de 0sso,
além de pseudoartroses que podem acompanha-las,
substituindo assim os tecidos moles (Henn, 2020).
Além disso, o uso de escalas de estadiamento (Qua-
dro 1) permite otimizar o diagnéstico, contribuindo
para o acompanhamento clinico e progressédo da
doencga (Lakkireddy et al,, 2015). O processo de mi-
neralizacao dessas areas tende a ser finalizado apés
trés a seis semanas apds o inicio do quadro (Araujo
Junior et al., 2005).

Durante os surtos de ossificagao heterotdpica, pode-
-se observar aumento de fosfatase alcalina nos exa-
mes bioquimicos (Garcia-Pinzas et al., 2013). E im-
portante destacar que biopsias devem ser evitadas,
uma vez que auxiliam no processo de agravamento
do quadro clinico do paciente (Delai et al., 2004). E
imprescindivel realizar o diagnéstico diferencial para
osteodistrofia hereditaria de Albright (OHA), calcifica-
¢ao heterotépica pseudomaligna, heteroplasia éssea
progressiva (HOP), osteossarcoma e fibromatose ju-
venil agressiva. Dessas doengas, a FOP é a unica
que a ossificagdo é classificada como endocondral
(Araujo Junior et al., 2005; Delai et al., 2004).
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Quadro 1 - Estadiamento FOP modificado de “Clinical staging of Fibrodysplasia Ossificans Progressive ”

Fonte: Pignolo e Kaplan (2017)
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O tratamento para evitar a doenga ou controlar o seu
avanco ainda nao foi descoberto e as acbes sao vol-
tadas para o alivio dos sintomas e prevencao para
que a condi¢do ndo se agrave. Dentre as medidas
de protegdo incluem evitar todo e qualquer tipo de
trauma ao paciente, como por exemplo: cirurgias,
injecdes intramusculares, manipulagdo das articu-
lagdes, quedas, esportes e demais atividades que
requerem o contato fisico (Delai et al., 2004). A inter-
vencao medicamentosa ainda n&o foi comprovada,
no entanto, para manejo sintomatico, trés classes de
farmacos sdo recomendadas: prednisona para agu-
dizagao de articulagées maiores; montelucaste para
reducdo de sintomas inflamatérios dos episddios e
a classe dos medicamentos em investigagao, como
talidomida, esqualamina (Araujo; Oliveira, 2006).

Neste trabalho, caracteristicas clinicas, complica-
¢Oes, fisiopatologia e as varias agdes de prevengéo,
baseadas nas informagdes adquiridas em leituras
cientificas sobre a FOP, foram destacadas com o
objetivo de tragar as principais causas e desordens
sofridas por pacientes acometidos pela doenca e
que podem facilitar a compreensao da situagao de
gravidade da doenca, como também possibilitar o
planejamento de novas acgbes de carater preventivo
e terapéutico.

MATERIAIS E METODO

A revisdo integrativa da literatura foi utilizada como
ferramenta metodoldgica neste trabalho, através do
uso de estratégia qualitativa, para selecionar e sin-
tetizar as conclusdes dos estudos sobre as compli-
cacgoes e principais causas de Obitos dos pacientes
com fibrodisplasia ossificante progressiva, a fim de
aprofundar o conhecimento cientifico sobre esse as-
sunto e auxiliar o profissional no manejo do paciente
com esse diagndstico.

A questéo norteadora para este estudo foi: € possivel
tragar as principais complicagdes e causas de 6bito em
pacientes com fibrodisplasia ossificante progressiva?

A busca dos artigos foi realizada através das seguin-
tes bases de dados: PubMed, Scielo e EBSCO, nas
quais identificamos os descritores fibrodisplasia os-
sificante, complicagdes, 6bitos, miosite ossificante,
humanos. Foram selecionados artigos dos ultimos
10 anos. Tal busca foi realizada no periodo de abril a
maio de 2020.
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PROCEDIMENTO DE BUSCA DE ARTIGOS

Foram encontrados no total 2245 artigos nas bases
de dados Scielo, PubMed e EBSCO. Apds ler os
resumos dos demais artigos, foram excluidos 1447
por ndo atenderem aos critérios de inclusdo do es-
tudo, por exemplo, trabalhos publicados nos ultimos
10 anos. Posteriormente, foram eliminados 185 tra-
balhos que nao se referiam a estudos em humanos,
restando 613 artigos referentes as trés fontes. Em
seguida, na plataforma EBSCO foram inseridos os
descritores: complicagdes e Obitos, que reduziram
o numero a 110 e quatro artigos, respectivamente,
nessa plataforma. Portanto, procedeu-se a leitura
de um artigo do Scielo, um do PubMed e quatro do

EBSCO (Figura 3).
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Figura 3 — Representacao esquematica do método de incluséo e exclusédo
de artigos da reviséo.

ARMAZENAMENTO E ANALISE DE DADOS

O processo de analise dos dados deste trabalho en-
volveu a traducéo, leitura e releitura de artigos e a
conclusao dos dados de todos os itens mencionados
acima. Em seguida, os dados foram analisados com
base em seu conteudo e proporg¢ao para a definigdo
qualitativa das principais complicagdes ocasionadas
pela doenga estudada.

RESULTADOS E DISCUSSAO

Quanto ao ano de publicagdo dos artigos incluidos
no estudo, verificou-se que, nas décadas de 2010 a
2020, destaca-se 2017 como o ano de maior numero
de publicagbes, contando com uma quantidade de
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dois artigos publicados. Nos anos de 2011, 2015,
2019 e 2020, houve uma publicagdo em cada ano.

Quanto a caracterizagao dos seis artigos em amos-
tra lidos (Quadro 2), destaca-se que as publicagdes
foram distribuidas em seis revistas diferentes de va-
riados paises (india, Estados Unidos, Turquia, Bra-
sil e Holanda). Os Estados Unidos tiveram o maior
numero de publicagbes sobre o assunto (dois arti-
gos). As revistas consultadas foram Frontiers in En-
docrinology, Revista Brasileira de Ortopedia, Indian
Journal of Nuclear Medicine, Bone Elsevier e Wol-
ters Kluwer Health. Entre os seis artigos utilizados,
trés sao revisdes de literatura e trés sao relatos de
casos. Todos os artigos abordam as principais com-

plicagdes e causas de 6bitos de pacientes com FOP.

Esses resultados revelam que, quando se trata do
tema fibrodisplasia ossificante progressiva, no cena-
rio internacional e nacional, predominaram as publi-
cagdes de autoria de profissionais médicos, porém a
autoria ainda é incipiente no contexto nacional, indi-
cando que esses profissionais devem buscar novos
conhecimentos para apoiar a pratica clinica e pro-
mover melhor qualidade de vida para portadores de
FOP. Os demais artigos utilizados para a elaboracgéo
deste estudo contam com publicagdes de outras are-
as da saude, como enfermagem, fisioterapia e odon-
tologia, o que salienta a importancia da abordagem e
tratamento multidisciplinar para o paciente portador
da enfermidade mencionada.

Autor Titulo Pais e ano
Pawar et al. (2015) Fibrodysplasia ossificance progressiva: A fndia 2015
familial presentation
Wentworth ez al. (2020) Clinical-pathological correlations in three EUA 2017
patients with fibrodisplasia ossificans
progressive
Pignolo e Kaplan (2017)  Clinical staging of Fibrodisplasia Ossificans EUA 2017
Progressive (FOP)
Akyuz, Gencer-Atalay, Fibrodisplasia  ossificans . progressive: Turquia 2019
Ata (2019) lessons learned from a rare disease
Romani, Karam (2011) Fibrodisplasia  Ossificante  Progressiva: Brasil 2011
Relato de Caso
Pignolo, Wang, Kaplan Fibrodisplasia  Ossificans  Progressiva Holanda, 2020

(2020)

(FOP): A Segmental Progeroid Syndrome

Quadro 2. Detalhes sobre os artigos selecionados nas bases de dados Scielo, EBSCO e PubMed sobre o tema fibro-

displasia ossificante progressiva.

Devido ao fato de intervengdes invasivas e traumas
em pacientes com fibrodisplasia ossificante progres-
siva serem contraindicadas por estimularem a pro-
gressado da doenga através do estimulo do cresci-
mento 6sseo, é dificil investigar a patogénese com
as técnicas usando o tecido alvo, o que prejudica
ainda mais a busca por informagdes dessa doenca.
Portanto, esse estudo apresenta uma série de bar-
reiras éticas e cientificas que visam a promogéao da
saude do paciente. A analise dos artigos compilados
mostra de forma clara que a ossificagdo heterotopica
agressiva e altamente invasiva esta intimamente re-
lacionada a FOP. Além do exposto, trabalhos eviden-
ciam que varias alteragbes do estado de saude estao
associadas a doenga, como compressao de vasos

M-SR: Multi-Science Research
Vitéria, Multivix, v.6, n.2, p.39-46, jul/dez. 2023, ISSN:2595-7252
https://doi.org/10.4721/M-SR.2023.v.6.n.2.46.081

linfaticos e veias decorrentes das neoformagdes 0s-
seas, assim como redugao do aporte sanguineo aos
musculos ossificados.

Observou-se que na primeira década de vida, pa-
cientes com FOP desenvolvem episédios esporadi-
cos de inchagos dolorosos nos tecidos moles. Com
o decorrer dos anos, articulagdes (temporomandibu-
lares, costovertebrais, intercostais e paravertebrais)
sd0 outras areas conhecidas por serem afetadas.
Concomitantemente a isso, severa perda de peso
relacionada a anquilose mandibular agrava a dete-
rioracao clinica devido a dificuldade para o paciente
se alimentar, limitando assim o tempo de vida dos
portadores de FOP.
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Os estudos evidenciaram também que os individuos
apresentam problemas que ndo sdo ameacadores a
vida, mas comprometem a sua qualidade, como alo-
pecia e lipodistrofia que podem estar associadas ou
ndo a anquilose, perda auditiva condutiva, catarata,
osteoporose, osteoartrite, estado inflamatério crénico,
sarcopenia de desuso e amenorreia. Ademais, a ne-
frolitiase é trés vezes mais comum em pacientes com
FOP em comparagao com a populagao em geral.

Nesses pacientes, a expectativa de vida é, em mé-
dia, de 56 anos, porém a maioria necessita de as-
sisténcia parcial ou total para a deambulagdo com
cerca de 30 anos de idade devido a varios fatores. O
mais evidente é a formagao 0ssea ectdpica que cau-
sa restricdes a movimentagao. Podem ainda ocorrer
quadros de déficits de mielinizagado, perda neuros-
sensorial e comprometimento cognitivo.

As principais complicacdes verificadas que levam a
diminuicdo da capacidade vital estao relacionadas ao
sistema respiratério, sendo o quadro de hipertensao
pulmonar o mais frequente, bem como deformidades
da coluna vertebral, incluindo cifoescoliose ou lordo-
se toracica que agravam essa disfungéo. Esses pa-
cientes ainda apresentam uma maior predisposi¢ao
para infecgOes respiratdrias. Ademais, destaca-se
que a causa oficial de morte dos casos analisados foi
insuficiéncia cardiorrespiratéria secundaria a sindro-
me de insuficiéncia toracica, como também lesdes
relacionadas a traumas sofridos pelos pacientes.

Finalmente, um dos maiores desafios para os avan-
¢0s no prognostico e tratamento da FOP é o desen-
volvimento de materiais para o estudo da doenca,
principalmente devido a sua raridade e ao compli-
cado acesso do tecido in vivo, visto que quaisquer
procedimentos invasivos, como bidpsias, podem de-
sencadear episédios de reagudizagéo desta patolo-
gia, levando a ossificacao de novas areas e conse-
quentemente a uma maior imobilizagdo e redugao da
qualidade de vida dos individuos.

CONCLUSAO

Os pacientes com fibrodisplasia ossificante progres-
siva (FOP) apresentam mutagdes genéticas que al-
teram a formacéao 6ssea, gerando neoformagdes que
levam a limitagc6es graduais de mobilidade e alteram
a qualidade de vida desses pacientes. Porém, quan-
do o diagndstico é realizado precocemente, observa-
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-se melhor progndstico, uma vez que adaptagdes na
vida do paciente sao essenciais para o seu melhor
desfecho clinico.

Atualmente, a intervengdes cirdrgicas sdo contrain-
dicadas para tais pacientes. Mas, de acordo com os
artigos norteadores, apresentam um futuro promis-
sor como tratamento definitivo.

O estudo evidencia que a ossificagao heterotopica é
um individualizador marcante e progressivo da doen-
¢a. Sintomas como insuficiéncia toracica e disfungao
cardiaca sdo complicagdes criticas, que apresentam
impacto médico significativo.
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