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RESUMO

Relatar o caso de um paciente portador da doen¢a de Paget na tibia, além de outros sitios, o qual apresentou lombalgia e deformidade do
membro inferior direito. O caso relatado e publica¢bes sobre o assunto trazem a tona a discussao terapéutica de uma situa¢do complexa que
é a Doencga de Paget Poliostdtica e evidenciam que mesmo sendo corriqueira na vivéncia médica, é uma doenca muitas vezes negligenciada
em seu diagnéstico por falta de conhecimento médico ou diagnéstico tardio. E de grande importancia que os médicos tenham conhecimento
sobre esta doencga, para que seja realizado o diagndstico precoce, tratamento correto e com isso uma melhora significativa da dor éssea ou
articular do paciente e consequente melhoria da qualidade de vida do mesmo.

DESCRITORES: DOENGA DE PAGET DOS OSSOS, TIBIA, DEFORMIDADE, LOMBALGIA.

ABSTRACT

To report the case of a patient with tibial Paget disease and other bones, that had low back pain and deformity of the right lower limb. The
reported case and publications on the subject bring up the therapeutic discussion of a complex situation that is Paget’s Poliostotic Disease and
show that even though itis common in medical experience, it is a disease that is often neglected in its diagnosis due to lack of knowledge doctor
or late diagnosis. It is of great importance that doctors have knowledge about this disease, so that an early diagnosis, correct treatment and
a significant improvement of the bone or joint pain of the patient and consequent improvement of the patient’s quality of life is carried out.
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INTRODUCAO

Descrito pela primeira vez pelo cientista britanico Sir James
Paget em 1877, a doenca de Paget € classificada como uma
desordem metabdlica por defeito no processo de remodelacao
Ossea, afetando mais comumente individuos por volta dos
cinquenta anos de paises ocidentais, sendo rara em africanos.
Sua manifestacao pode ser do tipo monostético ou poliosto-
tico dependendo do nimero de ossos atingidos. Ea segunda
causa mais comum de doenca 6ssea, sendo a primeira a oste-
oporose. Durante seu curso pode o paciente ser sintomatico
ou assintomatico. Nos sintomaticos usamos para diagnostico
exames laboratoriais sanguineos, sejam eles: fosfatase alcalina,
vitamina “D”, calcio sérico e albumina sérica. Pode-se associar
exames urinarios, como telopeptideos e exames de imagem:
radiografia e cintilografia osseos 7"

O principal objetivo da publicacao deste relato de caso
€ para contribuir para com a ciéncia médica e continuar

aprimorando em cada publicacdo; além de instigar demais
colegas a participarem dessa troca de conhecimento. Neste
artigo, em questao, fora discorrido sobre dor cronica asso-
ciado a doenca osteometabolica, associacao nao rara no
dia a dia de consultorios clinicos e cirdrgicos, entretanto
bastante negligenciado e nao investigado; deixando assim o
doente a mercé do tempo, encaminhamentos e diagnostico
tardio. Ha de se considerar todos os vieses para a demora
do diagnodstico e tratamento, mas vale ressaltar que: “S6
se trata o que conhece”; entdao uma forma preciosa de
dividir conhecimento € o relato de casos clinicos como
este; salientando toda a importancia de uma boa semiolo-
gia no discorrer da historica clinica associado aos exames
complementares — principalmente exames de imagem,
toda sapiéncia farmacologica para conforto da dor; enfim,
todo trabalho em prol de melhora da qualidade de vida do
doente, independente da patologia.

INSTITUICAO
Liga do Trauma - FM - UFG.
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Paciente do sexo masculino, 58 anos, procedente de
Goiania, queixando-se de dor a cerca de um ano na perna
direita, progressiva, com deformidade do membro, além
de lombalgia. EVA 5, DN4 = 1. Exame fisico: marcha
claudicante, com aumento de temperatura na face anterior
medial da perna direita em relacdo a esquerda, hiperalge-
sia a palpacao de toda extensdao da tibia direita. Reflexos
profundos normais.

Realizada radiografia dos membros inferiores (figura 1),
onde foi evidenciada esclerose Ossea da tibia direita no seu
terco médio e proximal, com espessamento do trabeculado
0sseo, do tipo em mosaico, além de deformidades no ante-
curvatum da tibia. Sugestivo de Doenca de Paget.

Figura 1 - Radiografias das pernas em antero-posterior (A), da perna direita
em antero-posterior (B), e em perfil da perna direita (C).

Exame laboratoriais: Fosfatase Alcalina = 463 U/L (VN
ref. 40 a 140 U/L), CTX | = 1,4 ng/mL (VN ref. 0,1 a 1,0
ng/mL), demais exames sem altera¢Ges. Realizada cintilografia
Gssea do corpo total, que evidenciou doenga 6ssea poliostotica
comprometendo com maior intensidade. Revelou hipercap-
tagdo da tibia direita no seu terco médio e superior, além do
fémur proximal direito, sacro e vértebra lombar L3.

Realizada Ressonancia Magnética dos membros inferiores
(figura 2), onde foi evidenciado hipersinal da tibia direita no
seu terco médio e superior, denotando uma hipervasculariza-
cao do tecido e processo inflamatorio cronico, sugestivo de
osteite deformante.

DISCUSSAO
A doencga de Paget, ou osteite deformante, € uma
doenga osteometabdlica que ocasiona dor devido a
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remodelacdo Ossea, pelo aumento da reabsor¢ao os-
teoclastica e da formagao 6ssea secundaria. Isto gera
um osso lamelar muito fragil, em mosaico, suscetivel a
deformidades e fraturas. Relatamos o caso de paciente
com doenca de Paget apresentando dor em perna direita
e sua apresentacao radiologica mostra acometimento
em outros sitios ainda assintomaticos. O tecido 6sseo
por muitos € um tecido vivo, o qual se remodela e
reabsorve numa ténue linha de equilibrio. Formado
por matriz Ossea e células especificas. A matriz Gssea
€ composta por elementos organicos e inorganicos. As
células especializadas sao: osteoblastos, osteoclastos e

osteocitos V.

Figura 2 - Ressonancia Magnética das pernas, corte coronal em T2 (A e B),
e em corte axial (C), evidenciando deformidades e hiper sinal.

Para um melhor entendimento; os osteoblastos sao res-
ponsaveis pela formagdo Ossea, sintetizam colageno tipo I,
proteoglicanas e glicoproteinas adesivas. Ja os osteoclastos
sao responsaveis pela reabsor¢ao ossea, sao células gigantes,
multinucleadas, que secretam acido, colagenase e outras en-
zimas que atacam a matriz e assim liberam calcio. E por fim
os ostedcitos sao osteoblastos aprisionados na matriz Ossea
recém-sintetizada. Ocupam as lacunas de onde partem os
canaliculos (via de transporte de nutrientes e metabolitos)
e apresentam baixa atividade sintética. A doenca de Paget,
ainda de etiologia desconhecida, € caracterizada pela altera-
¢ao no processo de remodelamento 6sseo. O processo de
alteracao de inicia com o aumento da reabsorcao ossea (ativi-
dade osteoclastica) com um efeito subsequente no aumento
da formagdo ossea (osteoblastica) resultando em um 0sso
desorganizado e serpenteado (do ponto de vista microsco-
pico como alteragao de Woven Bone) intercalado com osso
lamelar. Embora a remodelagao seja anormal, o processo de
mineralizacao (matriz 6ssea) € normal. Logo esse disturbio
0sseo leva a formacao de um osso mais expandido e menos



compacto, mais vascularizado e com isso mais susceptivel a
dor, deformidades e fraturas mais do que um osso normal
em comparacao 2.

A patologia pode ocorrer em apenas um 0sso (monosto-
tica) ou acometer varios 0ssos (polostotica). Pode variar desde
pequenas lesoes Osseas isoladas e assintomaticas clinicamente
ou até produzir deformidades incapacitantes e dor cronica.
Os ossos mais acometidos s3o: pelve, cranio, vertebra, fémur
e tibia. Do ponto de vista epidemiologico tem-se um ligeiro
predominio entre os homens, acima de 50 anos; caucasianos
(principalmente descentes de anglo-saxoes), sendo menos
frequentes em afrodescendentes ou asiaticos. Seu quadro
clinico compreende em dor 6ssea ou articular, aumento da
temperatura local, fratura patolégica, deformidade dssea e
sindrome de compressao neurologica (toracolombalgias, dor
ciatica, diminuigao da acuidade auditiva). Entretanto a maioria
dos pacientes sao assintomaticos quando o diagnostico € feito
precocemente. Os sinais e sintomas da doenca dependem
do local acometido, grau de deformidade e extensao da
atividade metabdlica ©.

Quando ha acometimento neurologico, o principal
sitio acometido pela doenca de Paget € o cranio. A prin-
cipal consequéncia € a estética; mas se a base do cranio
for acometida, pode haver platibasia e/ou siringomielia.
A cefaleia é também e uma queixa comum, de varia-
dos graus. Paralisia de nervos cranianos pode ocorrer,
levando a varios quadros: Paralisia de Bell, Neuralgia
Trigeminal e perda auditiva neurossensorial. Pode ocorrer
hidrocefalia, requerendo tratamento clinico ou cirurgi-
co. O envolvimento vertebral é comum e pode levar a
compressao radicular e diminui¢do do fluxo sanguineo,
podendo ocorrer parestesia ou paresia a depender do
nivel do cometimento. Alguns autores consideram que
pode haver hiperfluxo sanguineo na vertebra acometido,
podendo haver fendomeno de roubo vascular e privagdao
de aporte circulatorio a outras areas .

As alteracOes radiologicas sdo tipicas da doenca e
variam conforme a fase evolutiva da doenca. Na fase
destrutiva evidenciamos aumento da porose Ossea; na
fase destrutivo-reparadora evidenciamos lesoes mistas e
na fase reparadora evidenciam-se lesoes com esclerose
ossea condensantes, espessamento da cortical, trabecula-
¢ao exagerada e anarquica do osso. A cintilografia ossea,
embora ndo seja especifica para doenga, se torna util na
avaliacao e extensao de ossos atingidos. No caso de To-
mografia Computadorizada e Ressonancia Magnética sao
mais utilizadas para avaliagao de compressoes neurologicas,
fraturas ocultas ou por estresse ou demais complicacoes.
Quando se trata de acometimento em 0ssos que sofrem
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acao da gravidade, como no nosso relato de caso de
membro inferior, podem apresentar-se com arqueamento
lateral ou anterior ©.

Do ponto de vista sérico, paciente apresenta aumento
da fosfatase alcalina. A fosfatase alcalina € marcador da
formacao Ossea, e € de suma importancia a dosagem do
mesmo para nogao da atividade da doenca. Lembrar que
no caso da doenca de Paget podemos ter calcio e fosforo
séricos inalterados. Pode haver aumento do acido urico e
PTH. A complicagdo neurolégica mais comum da doenga
de Paget € a perda auditiva associada a acometimento do
cranio. Acreditava-se que a perda auditiva era devido a
compressao do oitavo nervo craniano, mas hoje cremos
que seja devida a dano coclear. Outros nervos cranianos
podem ser afetados. A invaginacao basilar pode produzir
hidrocefalia, mas € rara. O envolvimento vertebral é co-
mum e pode levar a compressao radicular e diminui¢ao do
fluxo sanguineo, podendo ocorrer parestesia ou paresia a
depender do nivel do cometimento. Alguns autores con-
sideram que pode haver hiperfluxo sanguineo na vertebra
acometido, podendo haver fenomeno de roubo vascular e
privagao de aporte circulatorio a outras areas. O tratamento
depende da sintomatologia, do sitio acometido e do grau
de lesdo ossea ©.

O tratamento clinico recomendado € o uso de bifosfonados
para a maioria dos pacientes com doenga ativa e com risco
de complicagbes futuras. O bifosfonado tenta restabelecer a
remodelagdo 6ssea normal, reduzindo o turnover dsseo. O
controle clinico se da pela dosagem da fosfatase alcalina (mar-
cador mais sensivel para atividade osteoblastica) a cada 3—6
meses. O estudo radiologico de controle com TC e RM pode
comprovar a eficacia farmacologica, assim como avaliar pos-
siveis complicagoes da doenca. Do ponto de vista ortopédico,
a intervengao cirdrgica no tratamento da doenca de Paget se
torna necessaria quando se pensa em prevenir ou tratar fraturas
ou descompressao nervosa quando ocorre estenose de canal
e acometimento vertebral. As demais complica¢oes (neurolo-
gicas, musculoesqueléticas, cardiovasculares, metabdlicas ou
neoplasicas) devem ser também abordadas apropriadamente,
se existentes. Nosso paciente foi tratado com acido zoledronico
5mg EV 1 vez ao ano e recebeu orientagoes sobre a doenca.
Teve boa resposta terapéutica. Sendo a doenca de Paget uma
comum doenca osteometabdlica, que pode associar a dor e/
ou deformagOes Osseas e ter varias complicagoes, € importante
o conhecimento de sua clinica, da sua fisiopatologia e do seu
tratamento. O nosso diagnostico foi corroborado pelos exa-
mes laboratoriais e radiologicos. O tratamento preconizado
de bifosfonatos teve éxito no paciente, nao necessitando de
medicacoes anti-algicas adicionais 7.
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