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RESUMO

A Doenga Ossea de Paget (DOP), é uma doenca hipermetabélica mais comum em paises de origem caucasiana, sendo rara na América do Sul.
O diagndstico da condicdo é sugestivo a partir da identificacdo de deformidades 6sseas em radiografias ocasionais ou aumento de fosfatase
alcalina em exames laboratoriais de rotina. Alteragées significativas envolvendo a reabsorcéo e reparo 6sseos estéo associadas a patogenia da
doenga, levando a um quadro de desequilibrio metabdlico que pode resultar em fragilidade 6ssea e aumentar o risco de fraturas e complicagdes
associadas, como retardo da consolidagdo. O objetivo do presente estudo € relatar o quadro incomum de idosa de 65 anos que referiu dor em
coxa direita seis meses apds cirurgia de fratura de fémur decorrente de queda da propria altura e relatou sangramento importante durante
procedimento cirdrgico que necessitou de transfusdo sanguinea. Radiografias da bacia e da coxa direita evidenciaram displasias 6sseas em
hemipelve esquerda, além de pseudoartrose diafisdria em fémur direito. A confirmacgéo diagnéstica de DOP foi feita a partir de cintilografia
Ossea de corpo inteiro, identificando hipercapta¢do do marcador em toda a extensdo do fémur direito e nos ossos iliaco, isquio e pubis. A
conduta nesse caso foi o agendamento de cirurgia para colocagéo de placa em ponte bloqueada para corre¢édo da pseudoartrose e prescri¢éo
do bisfosfonato dcido zoledrénico (5 mg/ml, Intravenoso, 1x a cada 12 meses) para reducéo da atividade reabsortiva dos ossos e melhora dos
sintomas, além de evitar possiveis complica¢bes decorrentes da nova cirurgia.
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ABSTRACT

Paget’s Bone Disease (PBD) is a hypermetabolic disease more common in countries of Caucasian origin, being rare in South America. The diagno-
sis of the condition is suggestive based on the identification of bone deformities in occasional radiographs or increased alkaline phosphatase in
routine laboratory tests. Significant changes involving bone resorption and repair are associated with the pathogenesis of the disease, leading to
ametabolic imbalance that can result in bone fragility and increase the risk of fractures and associated complications, such as delayed union. The
aim of the present study is to report the unusual condition of a 65-year-old elderly woman who reported pain in her right thigh six months after
surgery for a femoral fracture resulting from a fall from her own height and reported significant bleeding during a surgical procedure that required
blood transfusion. Radiographs of the pelvis and right thigh showed bone dysplasia in the left hemipelvis, in addition to diaphyseal pseudarthrosis
in the right femur. The diagnostic confirmation of DOP was based on whole body bone scintigraphy, identifying increased uptake of the marker
throughout the entire length of the right femur and in the iliac, ischium and pubic bones. The procedure in this case was the scheduling of surgery
to place a blocked bridge plate to correct pseudarthrosis and the prescription of zoledronic acid bisphosphonate (5 mg/ml, intravenous, 1x every
12 months) to reduce bone resorption activity and minimize symptoms, besides avoiding possible complications resulting from the new surgery.
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INTRODUCAO Ocidental, América do Norte, Nova Zelandia e Australia,

Descrita pela primeira vez em 1876 por Sir James Paget com taxas de prevaléncia entre 0,7% e 4,6%, sendo rara na
a partir de observagoes de pacientes com deformidades nos América do Sul e em paises orientais'. No Brasil, os estudos
ossos, a Doenca de Paget Ossea (DPO), também denominada epidemiologicos envolvendo a DPO sao escassos, com predo-
de osteite deformante, € uma doenca hipermetabolica mais minancia em localidades especificas, o que dificulta a analise
comum em paises de origem caucasiana, como na Europa epidemioldgica completa da doenca no cendrio atual do pais?.
INSTITUICAO
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Na DPO, ocorrem alteracoes significativas envolvendo a
reabsor¢ao 6ssea, mediada por osteoclastos, seguido de um re-
paro 6sseo osteoblastico desestruturado'?. Algumas alteracoes
genéticas podem estar associadas com a ocorréncia da DPO,
como mutacgdes no gene que codifica a proteina sequestroma
1 (SQSTM1), que leva a um aumento da atividade dos osteo-
clastos, e no gene TNFRSF11B, que codifica osteoprotegerina
(OPQ) associada ao metabolismo dsseo??.

Grande parte dos portadores de DPO s3o assintomaticos.
Nesses casos, o diagnostico € feito por meio de radiografias
motivadas por fraturas ocasionais, queixa de dor dssea e au-
mento da fosfatase alcalina. Acomete, principalmente, ossos do
cranio, tibia, coluna vertebral, fémur e ossos da pelve, sendo
o quadro clinico frequentemente associado a deformidades
oOsseas, fraturas, compressao de estruturas adjacentes com
prejuizo de funcionalidade e perda auditiva'*. Esses sintomas
cursam com dor 6ssea, geralmente descrita como profunda,
de intensidade leve a moderada. Pelo aumento do risco de
fraturas decorrentes da fragilidade dos ossos e de reparos
Osseos desestruturados, portadores de DPO podem evoluir
com pseudoartrose, condi¢ao na qual ha proliferacao fibrocar-
tilaginosa local com consequente retarde de consolida¢ao da
fratura, resultando em prejuizo da mobilidade do paciente>5”.

Na avaliacao de individuos com DPO, € possivel utilizar
tomografia computadorizada e ressonancia nuclear magnética
para avaliar medula ssea, complicagdes neurologicas e como
fonte de pesquisa para locais de biopsia. Exames radiograficos
também sdo uteis para identificar fraturas e deformidades'?.

O objetivo deste estudo € descrever o caso de uma pa-
ciente idosa com fratura de fémur secundaria a DPO que
evoluiu com pseudoartrose diafisdria e consequente prejuizo
da consolidacao da lesao.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 65 anos, procedente de Goiania,
refere dor em coxa direita ha seis meses apos cirurgia de
fratura de fémur decorrente de queda da propria altura. Re-
lata sangramento importante durante procedimento cirdrgico
que necessitou de transfusdo sanguinea. Paciente se encontra
atualmente deambulando com claudicacao mecanica leve e
com dor no terco médio da coxa direita (EVA=3; DN4 = 1),
ferida operatoria cicatrizada e sem sinais flogisticos.

Apresenta-se ao ambulatorio com radiografia da bacia e
da coxa direita em incidéncia antero-posterior, evidenciando
pseudoartrose diafisaria do fémur fixada com uma haste
intramedular, além de displasia 6ssea no fémur direito e na
hemipelve esquerda, com corticais espessadas, trabeculado 6s-
seo irregular do tipo mosaico e com areas de maior densidade
radiologica (figura 1 e 2).
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Foi solicitado cintilografia 6ssea de corpo inteiro, que
evidenciou hipercaptacao na hemipelve esquerda, nos 0ssos
iliaco, isquio e pubis, e também em toda a extensao do fémur
direito, o que definiu o diagnostico de DPO (figura 3). Exames
laboratoriais, como dosagem de fosfatase alcalina e de enzimas
hepaticas, foram solicitados para a nova cirurgia no fémur para

corregao da pseudartrose com placa em ponte bloqueada.

Figura 1 - Radiografia da baciaemincidéncia antero-posterior, evidenciando
fixador intramedular em fémur direito e displasias 6sseas presentes em
hemipelve esquerda, com expressiva densidade radiolégica em ossos
iliaco, isquio e pubis.

Figura 2 - Radiografia da coxa direita em incidéncia antero-posterior,
evidenciando pseudoartrose diafisaria no terco médio do fémur direito
e fixada com haste intramedular, além de corticais dsseas espessadas e
trabeculado dsseo irregular do tipo mosaico.



Figura 3 - Cintilografia 6ssea de corpo inteiro, apresentando hipercaptacao
do radiois6topo tecnécio-99m em ossos da pelve e em toda a extensao
do fémur direito, o que demonstra a atividade metaboélica aumentada na
regido e sugere a presenca de DPO.

Por ser uma cirurgia de carater eletivo, ela foi adiada devido
ao cenario de pandemia da Covid-19. O tratamento proposto
envolve, portanto, a nova cirurgia para colocacao da placa e
retirada da haste intramedular, além do uso de acido zoledro-
nico (EV a cada 12 meses) para reduzir atividade reabsortiva
dos ossos, observada na DPO.

DISCUSSAO

A DPO €é uma doenca hipermetabdlica que leva a um
desbalang¢o na remodelacdo 6ssea, assumindo, essencialmente,
trés fases. Na primeira, ha predominio de osteoclastos sobre
osteoblastos e, dessa forma ha maior reabsor¢ao da matriz
Ossea; na segunda fase, os osteoblastos se proliferam desor-
denadamente ocasionando rapida e desestruturada producao
de matriz, levando a deformacoes e fragilidades osseas; €, na
terceira, observa-se matriz reduzida, com o osso adquirindo
aspecto denso e esclerdtico®.
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Os bisfosfonatos sdo inibidores potentes da reabsor¢ao os-
sea, atuando substancialmente em osteoclastos e, dessa forma,
podem ser utilizados na reduc¢ao da atividade hipermetabdlica
observada na DPO, com melhora clinica evidente dos sinto-
mas. Conforme aos relatorios de dezembro de 2018 e de abril
de 2019 da Comissao Nacional de Incorporagao de Tecnologias
no SUS, o acido zoledroénico foi incorporado como farmaco
de primeira linha no tratamento da DPO, juntamente com
alendronato e risendronato, com exclusao do pamidronato do
protocolo terapéutico'®®. O uso de analgésicos, como parace-
tamol, e anti-inflamatorios ndo esteroidais podem também ser
utilizados para controle da dor do paciente'.

No Brasil, os casos de DPO estao concentrados em clus-
ters, com maior prevaléncia em algumas cidades do pais. Em
estudo epidemiologico realizado na cidade de Recife, um total
de 7752 individuos com mais de 45 anos foram avaliados em
um centro de tratamento de doencas dsseas, sendo observado
uma prevaléncia de 0,68% de adultos com DPO e incidéncia
de 50,3 por 1000 pessoas-ano10. Apesar de se tratar de um
estudo limitado a um centro especifico e poder nao refletir a
realidade do pais, os resultados sugerem uma baixa prevaléncia
da doenca em territorio nacional. Em Florianépolis, uma série
com 134 casos de DPO foram avaliados, revelando idade
meédia ao diagnostico de 63,2 anos, predominio em mulheres
(67,2%) e caucasianos (91,1%) e com maior acometimento em
ossos da pelve (7%), o que esta em consonancia com o perfil
da paciente apresentada no caso. O principal sintoma relatado
foi a dor 6ssea (77,9%) e, em 3% dos pacientes, fraturas foram
observadas como complica¢do'’.

Em decorréncia das deformidades e displasias Osseas
associadas a DPO, os individuos acometidos sdo mais pro-
pensos a ocorréncia de fraturas e, ainda, possuem maior risco
de desenvolvimento de pseudoartroses, com consequente
dificuldade na consolidagao ossea. Além disso, devido a hiper-
vascularizagao proporcionada pelo aumento do metabolismo
osseo decorrente da doenca, os pacientes que sao submetidos
a procedimentos cirurgicos apresentam mais chances de san-
gramentos intra-operatorios, necessitando de avaliacdo prévia
para evitar possiveis complicagoes®’”. Assim, a paciente do
caso evidenciou sangramento importante com necessidade de
transfusao sanguinea durante cirurgia para correcao de fratura
de fémur, sugerindo um metabolismo 6sseo local expressivo
e com hipervascularizacdo. O uso pré-operatorio de bisfosfo-
natos sao recomendados na reducdo da atividade da DPO
e, assim, podem ser Uteis para evitar complicacOes cirurgicas
decorrentes da doenga®.

Os casos de fratura 0ssea nao consolidadas que evoluiram
para pseudoartroses, além de indicacao cirdrgica para inser¢ao
de placas estabilizadoras metalicas, possuem alguns métodos



alternativos que visam corrigir a condicao, como a terapia
por ondas de choque extracorporea. Esta consiste em um
método nao-invasivo com pulsos mecanicos de alta energia
e de grande gradiente de pressao que induzem liberacao de
diversos mediadores, como prostaglandinas e 6xido nitrico,
para reparagao tecidual e alivio da dor'2.

Essa terapia € recomendada para correcao de pseudo-
artroses, mas nao em portadores de DPO, os quais pos-
suem contraindicacao também para uso de farmacos que
aumentem a formacao 6ssea, como a teriparatida, devido
ao risco basal aumentado nesses pacientes de desenvolvi-
mento de osteossarcoma.

No caso da paciente, optou-se pelo tratamento cirdrgico
da condicao com insercao de placa em ponte bloqueada para
estabilizacao da fratura. Em pacientes de alto risco para cor-
recdo cirurgica de pseudoartroses secundaria a DPO, o uso
de orteses funcionais pode ser uma alternativa viavel para a
situacdo, o que foi demonstrado em caso de paciente asiatica
de 63 anos portadora de DPO e com consolidagao tardia de
fratura de fémur que tratou efetivamente sua condi¢cao com
uso de colete funcional por 6 meses>.

Assim, o caso apresentado evidencia um relato incomum
de fratura de fémur sem consolidacdo secundaria a Doenga
de Paget, em que foi recomendado tratamento cirargico para
correcao da pseudoartrose diafisaria, além de uso do inibidor
potente de reabsor¢ao ossea, o acido zoledronico 5 mg EV
uma vez ao ano, para reducao da atividade da doenga, do
sangramento intra-operatorio e melhora dos sintomas relatados
pela paciente.
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