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RESUMO

A doenca de Paget é um disturbio localizado na remodelacdo 6ssea, processo iniciado por aumentos na reabsor¢do dssea mediada pelos
osteoclastos, com elevagées compensatdrias subsequentes na nova formagdo dssea. Tem distribuicdo geogrdfica varidvel em todo mundo e
é mais comumente encontrada em brancos europeus e descendentes de europeus com mais de 55 anos de idade. O diagnéstico é realizado
através de exame clinico rigoroso, uma vez que a queixa do paciente é dor e deformidade no esqueleto, porém acredita-se que a maioria dos
pacientes seja assintomdtica. Exames de imagem como raio-x e cintilografia éssea s@o exames diagndsticos de lesdo suspeita de Doenga de
Paget 6ssea; tomografia computadorizada e ressondncia magnética podem ser uteis quando as complicagées associadas com DPO (doenga
de Paget 6sseo) séo suspeitas, como fraturas ou degeneragéo sarcomatosa do osso pagético. O objetivo deste trabalho é relatar um caso de
doenga de Paget 6sseo em paciente jovem, 39 anos de idade, negro, ascendéncia alemd, assintomdtico, que durante atividade fisica, futebol
recreativo, sofreu trauma de moderada intensidade “joelhada” na regido do gluteo esquerdo ocasionando uma fratura do acetdbulo esquerdo.
No atendimento inicial do PS e devido as caracteristicas radiogrdficas de espessamento cortical, expanséo e leses mistas, liticas e escleréticas
foi encaminhado a ortopedia oncolégica onde foi solicitado laboratério de rotina, RNM e submetido a bidpsia em duas oportunidades sem
definicdo diagndstica para doenga de Paget, solicitando avaliagédo do servico de Osteometabolismo onde foi realizado exame laboratorial de
fosfatase alcalina que mostrando valores muito altos associado a ascendéncia alemd referida pelo paciente e as caracteristicas de imagens de
Rx se realiza o diagnéstico de Paget, por tanto através deste relato de caso queremos enfatizar a importdncia da anamnese do paciente assim
como o laboratdrio, fosfatase alcalina podem nos orientar hd um diagnéstico definido e dessa forma evitar procedimentos desnecessdtios.
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ABSTRACT

Paget’s disease is a disorder located in bone remodeling, a process initiated by increases in bone resorption mediated by osteoclasts, with sub-
sequent compensatory elevations in new bone formation. It has a variable geographic distribution worldwide and is most commonly found
in white Europeans and European descendants over 55 years of age. The diagnosis is made through a rigorous clinical examination, since the
patient’s complaint is pain and deformity in the skeleton, but it is believed that most patients are asymptomatic. Imaging tests such as x-rays
and bone scans are diagnostic tests for suspected lesion of Paget’s disease; computed tomography and magnetic resonance imaging can be
useful when complications associated with Paget’s disease of the bone are suspected, such as fractures or sarcomatous degeneration of the
pagetic bone. The objective of this study is to report a case of Paget’s disease of bone in a young patient, 39 years old, black, German descent,
asymptomatic, who during physical activity, recreational soccer, presents moderate knee trauma in the region of the left gluteus causing a
fracture of the left acetabulum, in the initial care of the ER and due to the radiographic characteristics of cortical thickening, expansion and
mixed, lytic and sclerotic lesions, he was referred to oncological orthopedics where a routine laboratory, MRl was requested and submitted to
biopsy on two occasions without diagnostic definition for Paget’s disease, requesting evaluation of the Osteometabolism service where alkaline
phosphatase was requested, showing very high values associated with the German descent referred by the patient and the characteristics of Rx
images, Paget’s diagnosis is made, therefore through this report of in case we want to emphasize the importance of the patient’s anamnesis as
well as the laboratory, alkaline phosphatase can guide us there is a definite diagnosis and thus avoid unnecessary procedures.
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INTRODUGCAO

A doenga de Paget 6ssea (DPO), também conhecida como
osteite deformante foi descrita pela primeira vez em 1877,
pelo médico inglés James Paget!. E um distdrbio comum
caracterizado por areas focais de atividade de remodelacao
o0ssea, levando a desorganizacdo da estrutura ossea, afetando
um (forma monostotica) ou mais ossos (forma poliostotica) ao
longo de todo o esqueleto. Inicialmente, existe uma excessiva
reabsor¢ao Ossea osteoclastica, seguida de aumento de ativi-
dade osteoblastica, resultando em um mosaico desordenado
de osso lamelar entrelagado nos sitios esqueléticos afetados.
Essa alteracao estrutural produz osso com tamanho expandido,
menos compacto, mais vascular e mais suscetivel a deformida-
des ou fraturas do que 0sso normal?. Sao alvos preferenciais o
esqueleto axial, mais frequentemente afetando ossos da pelve
(70% dos casos), femur (55%), coluna lombar (53%), cranio
(42%) e tibia (32%).

E a segunda causa mais comum de doenca dssea apds a
osteoporose, com forte influéncia genética, como evidenciado
pelo fato de ser bem mais comum em familias (14 a 25% de
familiares desenvolvem a doenga) e poder ter transmissao ver-
tical. A prevaléncia € indefinida, mas em algumas populacoes
mais suscetiveis sao de cerca de 3 a 3,7% em pessoas acima de
40 anos de idade. A doenca de Paget é rara antes dos 55 anos,
mas aumenta em prevaléncia apos esta idade. Em alguns paises
afetam cerca de 5% das mulheres e 8% de homens na oitava
década de vida. A doenca afeta predominantemente pessoas
de ascendéncia europeia sendo comum na Inglaterra, Estados
Unidos, Austrdlia e Nova Zelandia® e € rara em africanos, as
pessoas do subcontinente indiano e asiaticos. Essas diferencas
na susceptibilidade provavelmente tém uma base genética e sao
consistentes com a hipotese de que a doenga se originou no
noroeste da Europa através de uma ou mais mutagoes iniciais e
espalhou-se por outros lugares por meio de emigracao*”.

InfecgOes pelo paramixovirus tém sido implicadas como
possivel fator precipitante da doenca, com base na observagao
de corpos de inclusao intranucleares que se assemelham nucle-
ocapsideos de paramixovirus vistos em osteoclastos pagéticos.
Existem evidéncias experimentais de que a infeccao de pre-
cursores de osteoclastos com paramixovirus € a expressao de
proteinas virais aumentam a atividade dos osteoclastos, mas
os dados sobre a persisténcia de infeccao nestes pacientes sao
conflituosos. A incidéncia e a gravidade da doenca de Paget
do osso tem diminuido nos ultimos anos, possivelmente re-
fletindo mudancas nos fatores ambientais que podem atenuar
a predisposicao a doenga, tais como a melhora da nutricao,
exposicao reduzida a infecgOes, e um estilo de vida sedentario,
o que teve o efeito de reduzir a carga mecanica do esqueleto
e as injurias esqueléticas'2.
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A les3o inicial na doenca de Paget € maior na reabsor¢ao
ossea devido a uma anomalia nos osteoclastos encontrados nos
locais afetados. Os osteoclastos pagéticos sao mais numerosos
do que o normal e contém substancialmente mais nucleos do
que os osteoclastos normais, com até 100 nucleos por célula.
Em resposta a um aumento na reabsorgao oOssea, inGmeros
osteoblastos sao recrutados para os locais pagéticos, onde
ocorre nova formagao éssea rapida e ativa. Acredita-se que os
osteoblastos sejam intrinsecamente normais 7.

A maioria dos pacientes com DPO é assintomatica, o
diagnostico € realizado através de exame clinico, uma vez que
a queixa do paciente esta associada a dor e deformidade do
esqueleto. Exames de imagem, como rx, cintilografia ossea
sao exames de lesdes com suspeita de DPO, com achados
tipicos de turnover Osseo anormal caracteristico de DPO.
A cintilografia 6ssea € um exame mais sensivel do que o rx,
principalmente no inicio da doencga, sendo importante para
documentar a localiza¢do e extensao da doenca®. No caso de
lesGes atipicas ou com suspeita de malignidade a tomografia
computadorizada e a ressonancia magnética sao exames Uteis.
Portanto, o diagnostico da DPO € primariamente radiologico
em paciente com fosfatase alcalina elevada®. Porém, quando
ha suspeita de doenca de Paget, a avaliacdo diagnostica deve
englobar um historico médico cuidadoso, incluindo historico
familiar da doenca, historico dos sintomas e um exame fisico
focado que deve observar a presenca ou auséncia de ardor,
sensibilidade ou deformidade ossea no cranio, coluna verte-
bral, pelve e extremidades, bem como evidencias da perda
de amplitude de movimento nas principais articulagdes ou
discrepancias no comprimento das pernas.

A primeira terapia utilizada para a doenga de Paget (1970)
envolveu a calcitonina de salmao, seguida mais tarde por
calcitonina humana, em razao de sua curta duracao de agao,
relacionada a resposta parcial e resisténcia adquirida, € usada
apenas em pacientes com intolerancia aos bisfosfonatos9.
Atualmente, os agentes mais utilizados para o tratamento da
doenca sao os bisfosfonatos, que atuam bloqueando a reab-
sor¢ao ossea osteoclastica, sendo os bisfosfonatos nitrogenados
(alendronato ou risedronato por via oral, pamidronato ou acido
zoledronico por via endovenosa), sao as drogas de escolha.

O objetivo deste trabalho € relatar a importancia do
exame clinico e de laboratorio especificamente a fosfatase
alcalina sérica num caso de doenca de Paget associado a
fratura patologica com suspeita de malignidade, também
demonstrar o aumento progressivo deste marcador 0sseo,
fosfatase alcalina, quando demorado o inicio do tratamento
além de ver a resposta satisfatoria laboratorial apos iniciar
uso de bisfosfonatos (acido zoledronico endovenoso 5Smg
/ ano).



RELATO DE CASO

Paciente masculino de 39 anos de idade, negro, natural de
Chapada Diamantina/Bahia, morando ha 7 anos em Palmas/
Tocantins, chega ao Pronto Socorro com queixa de dor subita e
impoténcia funcional do membro inferior esquerdo apds levar
uma “joelhada” na nadega esquerda durante jogo de futebol
recreativo, paciente sem nenhuma sintomatologia prévia,
realizando suas atividades diarias de forma normal vindo a
realizar atividade fisica de forma normal aos finais de semana
até levar a joelhada que segundo o paciente nao foi de grande
intensidade. Plantonista solicita raio-x da bacia, onde observa
lesao esclerotica com traco de fratura acetabulo esquerdo,
diante da extensa lesdo esclerdtica com fratura associada foi
solicitada tomografia da bacia, onde o radiologista informa
areas de maior e menor densidades na hemi-pelve esquerda,
com trabeculado grosseiro, notando-se aumento das dimensoes
deste o0sso em relacdo ao contralateral, aspecto compativel com
displasia fibrosa (figura 1). Na internagao e sob os cuidados do
servico de Ortopedia Oncolodgica foi solicitada RNM da bacia
(figura 2), que evidencia lesdo Gssea com aspecto esclerotico e
areas de edema, com realce da medular 6ssea envolvendo os
ossos da bacia a esquerda no bordo superior do iliaco até os
ramos pubicos esquerdos e a tuberosidade isquiatica, com focos
de gordura e esclerose de permeio, além de espessamento da
cortical, compativel com doenca de Paget. Destacando-se ainda
sinais de fratura patologica na borda posterior do acetabulo
esquerdo, de permeio a lesdo Ossea acima descrita, com ex-
tensao para superficie articular posterior do quadril esquerdo,
envolvendo a cortical medial e estendendo-se para a cortical
posterior com edema da musculatura ao redor, como achado
adicional, nota-se alteracao de sinal com edema e realce da
vertebra L4, com aspecto esclerdtico sugerindo doenca de
Paget. Apos avaliagao imagenologica o servico de Ortopedia
Oncologica realiza biopsia 6ssea tendo como conclusao da
biopsia, padrao histologico sugestivo de processo inespecifico
osteogénico, sugerindo estudo imuno-histoquimico para afastar
hipdtese diagnostica clinica de doenga de Paget. Realizam uma
segunda biopsia 0ssea concluindo lesdo Ossea em acetabulo
esquerdo com presenca de raros plasmocitos com policlo-
nalidade para as cadeias leves de imunoglobulina Kappa e
Lambda com auséncia de malignidade; ao mesmo tempo o
servico de Ortopedia Oncologica decide tratar a fratura de
forma conservadora e ao nao ter uma histopatologia conclu-
siva solicita avaliacao do servico de Osteometabolismo onde
apOs anamnese minuciosa, paciente nao refere sintomatologia
previa, realizando atividades laborais normal, sem historico
familiar de doenga de Paget porém quando indagado sobre
sua ascendéncia nos informa ter ascendéncia alema, portanto
foi solicitado exames de laboratério osteometabdlico princi-
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palmente a fosfatase alcalina, e cintilografia 6ssea concluindo:
compativel com suspeita diagnostica de doenca de Paget po-
liostotica. No entanto a hipotese de infiltragao ossea secundaria
ndo pode ser excluida (figura 3).

Com diagnéstico de Doenca de Paget clinica e laborato-
rialmente foi indicado a infusdo endovenosa de acido zole-
dronico 5 mg por ano, porém devido a motivos particulares
e familiares e principalmente temor ao uso da medicacao o
paciente ndo retorna a consulta durante trés meses, porém o
paciente no retorno ja vem mais informado quanto a doenca e
decide tomar a medicagdo no entanto, apds novas orientagoes
novamente o paciente nao comparece durante 12 meses para
inicio do tratamento, retornando a consulta com queixa de
dor na regiao do quadril esquerdo periodo em que a fosfatase
alcalina apresentava uma continua elevacao. A queixa algica
obriga o paciente a aderir ao uso da medicagao, pois apresen-
tava bastante temor para o uso da mesma, apos a infusao o
paciente apresenta melhora clinica e laboratorial ja no primeiro
més, com diminui¢ao da fosfatase alcalina desde o inicio do
tratamento medicamentoso até quatro meses apos a infusao,
ressaltando a grande diminuicao da fosfatase alcalina ja no

primeiro més apos a infusao como mostra a figura 4.

L

Figura 1 - Radiografia da bacia mostrando espessamento cortical, expansao
e areas de esclerose multipla em hemipelve esquerdo (A), e tomografia
mostrando espessamento da cortical 6ssea e dreas de esclerose, associado
a fratura patoldgica acetabulo.

Figura 2 - Ressonancia Magnética mostrando leséo esclerética e areas de
edema com espessamento da cortical dssea associado a fratura patoldgica
do acetabulo.



Figura 3 - Cintilografia 6ssea mostrando aumento da radioatividade na
hemipelve esquera, lombar 4 e cranio.

Figura 4 - Laboratdrio mostrando a evolugéo dos niveis séricos da fosfatase
alcalina sérica, diminuindo apds a infusao do acido zoledronico.

DISCUSSAO

A etiologia da DPO até hoje permanece controversa, com
evidéncias de que fatores genéticos e ambientais estejam en-
volvidos. A mais frequente mutagao que ocorre na doenga de
Paget € 0 gene SQSTM [ (sequestosoma 1)'°. Varios loci de sus-
ceptibilidade tem sido associado a doenga incluindo SQSTM |
e TNFRSF11A (codificador do sistema RNK) no cromossoma
18g21-22. O SQSTMI1 também conhecida com p-62, loca-
lizada no cromossoma 5q35, € uma proteina de sinalizacao
que parece estar envolvida nos mecanismos patogénicos que
aumentam a atividade dos osteoclastos. O efeito inibitorio da
OPG no sistema RNK/RANKL sugere que as mutagoes que
causam a perda de fun¢ao no gene TNFRSF11B, que codifica
a OPG, também levem a um efeito de ativagao na sinalizacao
da NF-Kb, além de haver evidéncias de que variantes al€licas
do gene TNFRSF11A interajam com muta¢oes SQSTMI para
alterar a gravidade da doenca''.

Durante mais de 30 anos estudos sugeriram que a DPO
poderia resultar de uma infeccao cronica paramixoviral ba-
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seado nos estudos feitos por Rebel et al, que demostraram
que inclusoes nucleares e menos comumente citoplasmaticas
semelhantes a nucleocapsidios da paramixovirose estavam
presentes nos osteoclastos dos pacientes com doenca de Paget.
Mills e Singer'? relataram que o antigeno do nucleocapsidio
do virus do sarampo e do virus sincicial respiratorio estava
presente nos osteoclastos dos pacientes com doenga de Paget.

Estudos mais recentes sugerem também a existéncia de
alteragOes na expressao de citoquinas nos doentes com DOP,
nomeadamente da IL-6, no entanto também estes, nao sao
conclusivos. Em outros estudos verificou-se que os precursores
dos osteoclastos na DOP sao hiperespondedores ao RANK
ligando (RANKL), que promove a génese dos osteoclastos. Esta
teoria poderia explicar o efeito dos bifosfonatos que induzem
a supressao da reabsor¢ao ossea induzida pelo RANKL, com
diminui¢cao do RANKL e aumento da produgao da osteopro-
tegerina.

A lesdo inicial na doenca de Paget é maior na reabsor¢ao
ossea devido a uma anomalia nos osteoclastos encontrados nos
locais afetados. Os osteoclastos pagéticos sao mais numerosos
do que o normal e contém substancialmente mais nucleos do
que os osteoclastos normais, com até 100 nucleos por célula.

Nas fases iniciais da doenca de Paget predomina uma maior
reabsorcao ossea, depois disso ha uma combinagao de maior
reabsorcao Ossea e nova formacao ossea, relativamente rigida,
produzido por um grande numero de osteoblastos presentes
nestes locais, e por causa da natureza acelerada do processo, o
0sso novo produzido é anormal. As fibras de colageno recém
depositadas sao dispostas de uma maneira anarquica em vez
de linear, criando um osso fibrotico (wovem) mais primitivo,
com o tempo a hipercelularidade no osso local afetado pode
diminuir, deixando o produto final de um mosaico esclerdtico
e pagético sem evidéncias de turnover 0sseo ativo, a chamada
doenca de Paget com esgotamento. A medula dssea € infiltrada
por excesso de tecido conjuntivo fibroso e por um maior nu-
mero de vasos sanguineos, o que explica o estado hipervascular
dos ossos. Tipicamente, todas as fases do processo pagético
podem ser vistas simultaneamente em diferentes locais em
um individuo especifico.

A DOP pode ser monostoética (afeta apenas um 0sso) ou
poliostotica (afeta 2 ou mais 0ssos) e as lesoes existentes ini-
cialmente podem continuar a progredir se nao forem tratadas,
mas novos locais de envolvimento sao raros apos o diagnostico
inicial. A maioria dos individuos esta assintomatica, e nestes
doentes a DOP ¢ detectada pela existéncia de fosfatase alcalina
elevada ou alteragGes radiologicas tipicas. Ocasionalmente o
doente apresenta dor ossea e deformidade no osso afetado. A
dor Ossea esta presente em repouso, pode ser noturna, ou ao
utilizar o membro afetado. A deformidade € uma caracteristica



de doenca avancada. Na doenga metabolicamente ativa pode
verificar-se aumento da temperatura cutanea nas zonas afeta-
das, sendo o local mais frequente a regido da tibia. Qualquer
osso do esqueleto pode ser envolvido, mas € mais frequente
atingir o sacro e iliacos, o fémur, as vértebras lombares, os
0ssos do cranio e da face e o umero.

O diagnostico € geralmente feito por alteracoes caracteristi-
cas na radiografia, pela avaliacao bioquimica e pela cintilografia
ossea. A fosfatase alcalina esta aumentada em 90% dos casos,
mas pode ser normal quando apenas um osso esta afetado. Na
DOP ativa também pode estar elevada a deoxipiridinolina uri-
naria, a fosfatase alcalina especifica do osso e o C-telopéptido
e o N -telopéptido, apesar de na pratica diaria a sua avaliacao
nao oferecer vantagens em relacao a fosfatase alcalina.

O calcio, o fosforo e a paratormonio séricos habitualmente
tém valores normais, mas pode surgir hiperparatiroidismo
secundario, por toma inadequada de calcio tendo em conta
as necessidades do osso pagético. Atualmente utiliza-se a
fosfatase alcalina como marcador de diagnostico, prognostico
€ monitorizacao terapéutica. Pode ainda haver hiperuricemia
por aumento do “turnover” de osteoclastos que pode associar-
-se a gota urica. As lesoes radiograficas encontradas podem
ser liticas, osteoblasticas ou apresentarem um aspecto misto
— aspecto algodonoso.

O espessamento da cortical, a perda de diferenciacao
corticomedular, a esclerose 0ssea, 0 aumento de tamanho € a
deformagao ossea sao os aspectos que podem ser encontrados
e permitem fazer a diferenciacao com outras situagoes pato-
logicas. Na fase inicial de osteodlise surge uma radiolucéncia,
principalmente evidente no cranio, também denominada
osteoporose circunscrita, € em algumas areas pode surgir
uma aparéncia esclerdtica. Um dos aspectos caracteristicos €
a “the blade of grass”, uma area em forma de V com radiolu-
céncia na diafise de um osso longo. O “brim sign” que € um
espessamento de linha iliopéctinea ou linha arcuata da pélvis.
Na coluna vertebral, as vértebras afetadas apresentam um au-
mento do volume da vértebra, com espessamento da cortical
e a presenca de estrias verticais — vértebra “em quadro” ou
vértebra “de Marfim”. Na tibia € caracteristico o encurvamento
em “sabre”. A cintilografia 6ssea com Tc9 permite determinar a
presenca de DOP e documentar a sua extensao (fig. 2). Revela
as lesOes pagéticas como hipercaptantes e permite demonstrar
localizagoes que podem ndo ter ainda expressao radiologica.
A biopsia 0ssea pode ser realizada quando existirem duvidas
acerca do diagnostico, especificamente para diferenciar de
metastases osteoesclerdticas’.

A tomografia e ressonancia nuclear magnética fornecem
poucas informacoes adicionais no caso da doenca nao com-
plicada. E til quando hd suspeita de complicacdes associadas
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com a doenca de PAGET, tais como fraturas ou degeneracao
sarcomatosa. Gragas a sua excelente capacidade de resolugao
para os diferentes tecidos, a RNM é o método de escolha para
o estadiamento de uma degenerac¢ao sarcomatosa em um 0sso
acometido por PAGET. Porém a experiéncia do radiologista e
do ortopedista na avaliacao das imagens € muito importante
para a definicao da patologia e/ou diagnostico da doenga de
Paget, portanto é muito importante a estreita relagdo com o
servico de radiologia para discussao e estreitamento de defi-
ni¢oes chegando a conclusdes que beneficiem ao diagnostico
do paciente. A RNM pode ainda ser util na avaliacdo de
complicagGes neurologicas, tais como: compressao de raizes
nervosas espinhais e nervos cranianos.

Diferentes tipos de tratamento foram empregados nos
pacientes com DPO, que envolvem agentes que tem como
alvo os osteoclastos, as principais células responsaveis pela
doenga, e que atuam por meio da supressao da reabsor¢ao
Ossea dentro de dias ou semanas. A maioria dos pesquisado-
res conclui que essas drogas sao consideradas principalmente
como ferramentas para ajudar a controlar a doenga, em vez de
ser uma terapia definitiva’®. A primeira terapia utilizada para
a doenca de Paget, em 1970, foi a calcitonina de salmao, em
razao de sua curta duracao de acao, relacionada a resposta
parcial e reposta adquirida, € usada apenas em pacientes com
intolerancia aos bisfosfonatos’. Apesar da melhora radioldgica
relatada durante o tratamento com calcitonina a recorréncia
€ comum apos a descontinuacao da medicagao.

Hoje os agentes mais utilizados para o tratamento da doenca
de Paget sao os bisfosfonatos, medicamentos que atuam bloque-
ando a reabsor¢ao Ossea osteoclastica. O primeiro bisfosfonato
utilizado para o tratamento da doenca de Paget em 1971 foi o
etidronato, em dose de 5Smg/kg por dia, dose média de 400mg/
dia, por 6 meses, em paciente com doenga muito ativa produz
uma melhora clinica e bioquimica moderada, seguida de re-
caida rapida apos a interrupcao da medicacao com tendéncia
do paciente de tornar-se resistente ao medicamento depois de
ciclos repetidos de terapia'*. Os bisfosfonatos nitrogenados como
alendronato, risedronato, pamidronato e acido zoledronico sdo
as drogas de escolha'> "¢, O pamidronato € 10 a 100 vezes mais
potente que o etidronato que reduz a remodelacao dssea em
60-70%, € mais utilizado por via parenteral na dose de 60 mg em
Unica infusao em caso de pouca atividade da doenca (fosfatase
alcalina 2 a 3 vezes acima do valor normal maximo), doses de
90-180 mg podem ser usadas na doenga de intensidade mo-
derada a severa, em infusoes por 3 dias seguidos ou semanais,
dose maxima utilizada em um dia € de 90 mg, diluida em soro
glicosado ou fisiologico durante 4 a 6 horas.

O alendronato oral é mais efetivo que o etidronato, um
farmaco bem tolerado e eficaz na redugao da fosfatase alcalina



sérica, podendo ser usada em uma dose de 20 a 40 mg por
dia por 6 meses, sendo que a dose de 40 mg por dia durante
6 meses leva a uma reducao de 77% da fosfatase alcalina
podendo chegar a normalizagdo deste marcador bioquimico.

O risedronato na dose de 30 mg por dia durante 2 me-
ses, uma dosagem de monitoramento da FA 1 a 2 meses
apos a conclusao do tratamento € util, se o valor ainda nao
estiver normal ou quase normal, um terceiro ou quarto meés
de risedronato pode ser oferecido, obtendo-se com isto uma
boa probabilidade de normalidade ou quase normalidade
da FA. Geralmente, 80% dos pacientes alcancaram uma FA
normal 6 meses apos inicio do tratamento de 2 meses, com
um periodo de supressao da doenca de até 18 meses'”. Deve
ser feita uma dosagem periodica de FA a cada 6-12 meses e €
sugerido retratamento quando o nivel de FA estiver acima do
normal ou aumentar em mais de 25% do nadir se a remissao
completa nao for alcangada.

O acido zoledronico € o bisfosfonato mais potente, 10.000
vezes mais potente que o etidronato e 100 vezes mais que o
pamidronato, na dose de 5 mg € administrado como infusao
unica intravenosa de 15 minutos levando a uma normalizacao
da FA em 89% dos pacientes (como no nosso caso relatado).
Um periodo de remissdo bioquimica apos a primeira infusdo
do acido zoledronico de até 18 meses. Se o paciente tiver
uma FA muito elevada que ndo se aproxima do intervalo
normal ou quase normal por alguns meses apos a infusao,
uma segunda infusao pode ser administrada. Para os pacientes
que entram em remissao bioquimica ou se situam perto da
remissao apos uma ou duas doses, sao sugeridas medicoes de
acompanhamento da FA por 6 a 12 meses. Quando o nivel
da FA comeca a subir acima dor normal ou mais que 25%
acima dos niveis de nadir, se a remissao nao foi alcangada e se
o tratamento for novamente indicado com base nos sintomas
ou preocupagoes com as complicacoes, outra dose pode ser
administrada. Deve-se observar que o tratamento em intervalos
variaveis com base na remissao bioquimica e recaida é diferente
do regime usado quando o acido zoledronico € administrado
contra a osteoporose.

Como podemos observar no caso de nosso paciente inicial-
mente ndo se enfatizou na anamnese quanto a procedéncia
e ascendéncia pois o paciente € de cor negra e idade de 39
anos, dados que podem desviar atengao para um diagnostico
de doenca de Paget, pois DPO raramente aparece antes dos
40 anos de idade, mas sua prevaléncia tende a dobrar a cada
década a partir dos 50 anos de idade, atingindo cerca de 10%
apos a nona década de vida, com tudo além da importancia
da anamnese e exame clinico para diagnostico de todo tipo de
doenca acreditamos que devemos dar énfase nos casos com
suspeita de doenca de PAGET nao esquecendo de realizar

IMPORTANCIA DA CLINICA E DO LABORATORIO NA DOENCA DE PAGET

exames de laboratorio solicitando mais especificamente a
fosfatase alcalina sérica que nos ajuda a definir o diagndstico
quando temos exames de imagens que fazem suspeitar de
lesOes agressivas como aconteceu no nosso caso relatado.
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