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RESUMO

A Hiperostose Esquelética Ildiopdtica Difusa (DISH) € caracterizada como uma doenca crénica de prevaléncia em torno de 10% na populacéo acima
de 50 anos e acomete preferencialmente o esqueleto axial, levando a uma ossificagdo continua de ligamentos e énteses. Apesar de geralmente
assintomdtica, a neoformagdo dssea na coluna cervical, tordcica e lombar pode resultar em complica¢des, como dor, manifestagées otorrinolar-
ingoldgicas e rigidez da coluna. A formagdo de ostedfitos na regiédo cervical é geralmente prevalente em idosos acima de 60 anos, acometendo
em torno de 10-30% dessa populagdo, porém apenas 6-30% desses casos a manifestagdo de sintomas, como a disfagia, estd presente. O objetivo
do presente estudo é relatar o caso incomum de paciente feminina em idade avancada com acometimento extenso da ossifica¢do do ligamento
longitudinal anterior, formando pontes em muiltiplas vértebras das colunas cervical, tordcica e lombar. O acometimento cervical superior obser-
vado, com presenca da ossificagéo entre C0, C1 e C2, ¢ um achado pouco frequente em pacientes com DISH, sendo uma complica¢do importante
da doencga que pode cursar com disfagia e desordens respiratérias restritivas. Comorbidades, como hipertensao, diabetes tipo 2 e obesidade séo
fatores presentes que possivelmente aumentam a progresséo da doenca e dificultam o tratamento. A prescricéo do extrato seco 5% do fitoterdpico
Harpagophytum procumbens se mostrou interessante no controle da dor da paciente e alivio de sintomas, compondo uma estratégia promissora
para redug¢ao do uso crénico de medicamentos potencialmente danosos para idosos, como anti-inflamatarios néo esteroidais.
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ABSTRACT

Diffuse Idiopathic Skeletal Hyperostosis (DISH) is characterized as a chronic disease with a prevalence around 10% in the population over 50
years of age and preferentially affects the axial skeleton, leading to continuous ossification of ligaments and enthesis. Although generally
asymptomatic, bone neoformation in the cervical, thoracic and lumbar spine can result in complications such as pain, otorhinolaryngological
manifestations and spinal stiffness. Osteophytes in the cervical region is generally prevalent in elderly people over 60 years of age, affecting
around 10-30% of this population, but only 6-30% of these cases symptoms such as dysphagia are present. The aim of the present study is
to report the unusual case of an elderly female patient with extensive involvement of the ossification of the anterior longitudinal ligament,
forming bridges in multiple vertebrae of the cervical, thoracic and lumbar spine. The upper cervical involvement observed, with the presence
of ossification between C0, C1 and C2, is an infrequent finding in patients with DISH, being an important complication of the disease that can
lead to dysphagia and restrictive respiratory disorders. Comorbidities such as hypertension, type 2 diabetes and obesity are factors that possibly
increase the progression of the disease and make treatment difficult. The prescription of dry extract 5% of the herbal medicine Harpagophytum
procumbens proved to be interesting in controlling the patient’s pain and relieving symptoms, composing a promising strategy for reducing the
chronic use of potentially harmful medications for the elderly, such as non-steroidal anti-inflammatory drugs.
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INTRODUGCAO

Descrita inicialmente como “Hiperostose na Coluna Verte-
bral" ou Doenga de Forestier, a Hiperostose Esquelética Idiopa-
tica Difusa (DISH) € uma condic2o sistémica caracterizada pela
formacao de osso maduro ectopico, definida pela presenca de
pelo menos trés pontes Osseas na coluna anterolateral oposta
a aorta ou pelo acometimento de ossificacdes em trés niveis
vertebrais sucessivos ou quatro vértebras contiguas. Apenas em
1975, esse termo foi utilizado por Resnick et al. ao descrever
seus achados radiologicos, cujas manifestacoes abrangiam o
esqueleto periférico  Esta localizada de forma difusa pelo
corpo, podendo estar associada a ossificagao das énteses no
esqueleto periférico.

Com predominio no sexo masculino, a DISH é uma do-
enca cronica de prevaléncia em torno de 10% na populacao
acima de 50 anos, sendo raramente descrita em pacientes com
menos de 50 anos. Acomete preferencialmente o esqueleto
axial, levando a uma ossificacao continua de ligamentos. Seu
diagnostico € feito, principalmente, por métodos de imagem
do esqueleto axial e periférico, por radiografias ou tomografias
computadorizadas 2.

A condicao se apresenta, na maioria dos casos assintomati-
ca, e complicagées comuns com o decorrer do acometimento
da doenga sao dor, reducao da mobilidade articular, rigidez,e
disfagia. Além disso, a DISH aumenta o risco de fraturas ins-
taveis da coluna vertebral e pode ser um indicativo de doenga
metabolica adjacente ©.

A patogénese ainda nao é completamente compreendida.
Sugere-se que ha uma remodelacdo continua na formacao de
uma ponte 0ssea de um corpo vertebral ao corpo vertebral
adjacente, provavelmente influenciada por fatores genéticos,
vasculares, metabolicos e mecanicos. A doenga esta associada
a idade avancada, sexo masculino, obesidade, ateroesclerose
e diabetes mellitus " @,

O tratamento da condi¢do € sintomatico e empirico, nao
havendo ainda medicagbes que atuem especificamente no
controle da neoformacdo Ossea caracteristica da doenga.
Podem ser usados analgésicos comuns, anti-inflamatorios nao
esteroidais (AINES) por curto intervalo de tempo, bisfosfona-
tos e moduladores centrais da dor, como os antidepressivos
triciclicos e gabapentinoides. Além disso, fisioterapia, controle
das comorbidades, dieta e terapia alternativa também auxiliam
na diminui¢ao de sintomas associados a doenga, especialmente
em idosos com idade avancada que nao podem fazer uso de
AINES por longo periodo “>.

O objetivo deste trabalho € relatar um caso incomum de
DISH com acometimento de ossificacao em regiao cervical
superior que desenvolveu complicagoes decorrentes da pro-
gressao da doenga e foi tratada com terapia alternativa com

extrato de Harpagophytum procumbens (Garra do Diabo)
para alivio das dores, apresentando melhora evidente do
quadro clinico.

RELATO DE CASO

Paciente de 86 anos, sexo feminino, caucasiana, hiper-
tensa, obesa (IMC: 33,17) e pré-diabética, foi admitida em
uma clinica de Goiania com queixa de dor cronica na coluna
cervical, dorsal e lombar (EVA: 4; DN4: 2). Ao exame fisico,
observou-se limitagdo dos movimentos em flexo-extensao
de toda a coluna e testes de Schober, Gaenslen e Patrick-
-Fabere negativos.

O exame de densitomeria 0ssea revelou aumento de massa
Ossea em regiao lombar, com T-score L1-L.4 igual a +2,3, e
valores dentro do padrao de referéncia para o colo femoral,
com T-score igual a +0,6 (figura 1). Densitometria dssea do
quadril direito com aumento de densidade T-escore colo do
fémur = + 0.6, e do féemur total = +0,1 (figura 2).

Radiografias da coluna cervical, dorsal e lombar em perfil
(figura 3), evidenciaram ossificacao do ligamento longitudinal
anterior (LLA) em multiplos niveis, sugerindo o diagnostico de
DISH, além de uma ossificagao entre CO, C1 e C2 (figura 4).

Disfagia e desconfortos respiratorios significativos nao
foram relatados no caso. Paciente encontra-se em uso de
losartana (50mg 12/12h) e metformina (500mg 12/12h) para
tratamento das comorbidades e foi medicada com extrato seco
5% de Harpagophytum procumbens (Garra do Diabo) - via
oral, 400mg, até 3 vezes ao dia - para alivio das dores decor-
rentes da doengca, apresentando melhora evidente do quadro.
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Figura 1 — Densitometria 6ssea da coluna lombar com aumento de
densidade T-escore L1L4 = + 2.3.
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Figura 2 — Densitometria 6ssea do quadril direito com aumento de
densidade T-escore colo do fémur = + 0.6, e do fémur total = +0,1.
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Figura 3 - Radiografias da coluna cervical em perfil, dorsal e lombar em
perfil, evidenciaram ossificacdo do ligamento longitudinal anterior em
multiplos niveis, sugerindo o diagndstico de DISH.

Figura 4 - Radiografias da coluna cervical em perfil e antero-posterior com
ossificacao entre CO, C1 e C2.

DISCUSSAO

Estudos epidemioldgicos de individuos com DISH no Brasil
ainda sao escassos, o que dificulta uma analise de prevaléncia
em territorio nacional, além de prejudicar a caracterizacao do
perfil dos pacientes atendidos para essa doenga no pais. Isso
pode estar associado ao quadro clinico cronico predominan-
temente assintomatico da condicdo, além de uma falta de
consenso nos seus critérios diagnosticos.

Em uma revisao sistematica qualitativa com 24 artigos para
classificacdo diagnostica da doenga, o Unico critério relatado
em todos foi a presenca de hiperostose da coluna vertebral
perceptivel radiograficamente e a neoformagao ossea, forman-
do ponte na parte anterior de multiplas vértebras ©.

Resnick e Niwayama, ao definirem os critérios para de-
terminacao da doenca em 1975, estipularam que os casos
de DISH seriam aqueles que cursassem com ossificagao ou
calcificagao de ligamentos anterolaterais fluindo ao longo de
pelo menos quatro vértebras contiguas; preservacao da altura
dos discos intervertebrais com auséncia de degeneragoes; e sem
presenca de anquilose apofisaria ou acometimento sacroiliaco
? Esse modelo € o mais utilizado pelos autores para definicao
da condicao e foi o mais adequado para o caso apresentado,
porém as principais limitagGes estao associadas ao diagnostico
tardio da DISH, por descrever achados em fase ja avancada
ou terminal da doenca, o que compromete a abordagem
terapéutica da condicdo.

Um novo sistema de pontuacao para descrever a mobili-
dade da coluna lombar, o Mata score modificado, que avalia
a extensao da ossificacao do LLA em individuos com DISH, é
util na abordagem do prognéstico de pacientes, além de auxiliar
na conduta adequada para cada caso. Trata-se de um sistema
que varia sua pontuacao de 0 a 3 de acordo com a gravida-
de do quadro, sendo O a auséncia de ossificagao do LLA; 1,
ossificacao presente acometendo menos de metade da altura
do disco intervertebral; 2, ossificacao presente atingindo mais
da metade da altura do espago intervertebral; e 3, completa
ossificacdo do LLA, formando uma ponte entre as vértebras
®_ Assim, graus mais avancados de DISH cursam com scores
mais elevados na avaliacao desse sistema, estando associado a
diminuicao acentuada da amplitude de movimento da coluna
lombar nos individuos acometidos.

Em um estudo retrospectivo de coorte com 281 pacientes
que realizaram exames de imagem de toda a coluna vertebral e
foram admitidos em hospital para realizacao de procedimento
cirargico foi observada uma prevaléncia de DISH de acordo
com os critérios de Resnick e Mata score de 25,6% (n=72),
com aumento da frequéncia com a idade e predominancia de
acometimento toracico, a nivel de T7-T11, em mais de 80%
dos casos . Em outro estudo de coorte realizado na cidade de
Obuse, Japao, com 411 idosos estratificados pela idade e sexo
uma prevaléncia da doenca de 17,5% (n=72) foi observada e
os fatores independentes associados a condi¢ao foram densi-
dade mineral 6ssea (OR: 19.1), sexo masculino (OR: 2.88) e
hipertensao arterial (OR: 1.93) (10).

Comorbidades em pacientes com DISH s3ao comuns e
geralmente as principais estao associadas a sindrome metabo-
lica, obesidade, diabetes tipo 2, hipertensao e hiperuricemia.
Diversos estudos sugerem que niveis diminuidos de inibidores
da via wingless/ 3-catenin (Wnt), como a proteina 1 relacio-
nada ao Dickkopf (DDK-1) e a esclerostina estao associados
a fisiopatologia da doenca, pelo fato da ativacdo aumentada
dessa via estar ligada a neoformacdo ossea, com a criagao
de um ambiente pré-osteogénico que induz a diferenciacao
de células desse tecido “>!". Valores aumentados mais de 2
pontos acima de zero na analise do T-score da densitometria
Ossea de coluna lombar da paciente do caso sugerem ossifi-
cacgao heterotropica local e estao associados ao maior risco de
fraturas vertebrais "

Em estudo que revisou radiografias da coluna cervical,
toracica e lombar por um periodo superior a 10 anos em base
de dados da Oregon Health and Science University foram
analisados 188 pacientes com diagndstico de DISH, dos quais
149 preenchiam os critérios de Resnick completos e 39 nao
o possuiam. Foram observadas prevaléncias de 45% (n=68),
35% (n=53) e 8%(n=12) para acometimento lombar, toraci-
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co e cervical da ossificacao do LLA, respectivamente, o que
sugere predominancia da doenca a niveis lombar e toracico
em relagao a regido cervical. Ainda no mesmo estudo, fatores
de risco e comorbidades nos pacientes com DISH foram
avaliadas, sendo observado que, de 193 individuos analisados
com o diagnostico da doenga, 67% (n=129) possuiam dores
cronicas nas costas, 21% (n=41) eram hipertensos, 12% (n=
24) com hiperlipidemia, 11% (n=22) tinham diabetes tipo 2,
6% (n=12) com gota e 74% (n=143) eram do género mas-
culino (12). Assim, a suspeita diagnostica de DISH deve ser
investigada principalmente em homens idosos com queixa de
dores cronicas nas costas, acometimento lombar e toracico da
ossificacao do LLA em radiografias e presenca de comorbida-
des, como obesidade, hipertensao e diabetes.

Nao existem medicamentos atualmente que atuem no
controle da progressdao da doenca, porém a abordagem
multifatorial envolvendo fisioterapia e exercicios para aumento
da mobilidade articular, fortalecimento e prevencao de quedas;
dieta pobre em gordura saturada e com restricao de frutose;
e terapia alternativa para alivio das dores Osseas presentes
no curso da doenca sao medidas que ajudam a melhorar a
qualidade de vida do paciente, especialmente aqueles em
idade avancada “>. Harphagophytum procumbens (HP) é
uma planta nativa da Africa com propriedades analgésicas e
anti-inflamatorias conhecidas e ja utilizada na abordagem de
doencas degenerativas osteoarticulares, como a osteoartrite.
Estudos clinicos em humanos avaliaram que extratos de HP,
prescritos por 8 a 16 semanas na dosagem de 50-60 mg do
principal componente ativo, o harpagosideo, diminuiram os
sintomas de dor e limita¢do de movimento em individuos com
osteoartrite de joelho e quadril. Sugere-se, por meio de estudos
in vitro, que essa acao € justificada pela diminui¢do da sintese
de mediadores inflamatorios através da supressao da liberacao
de 6xido nitrico induzido e inibi¢ao da ciclo-oxigenase 2, com
reducao da atividade da via NF- B e consequente diminui¢ao
do estado pro-inflamatorio (13). Assim, apesar de nenhum
estudo ter avaliado a eficacia de HP no tratamento sintomatico
da DISH, o fitoterapico comp&e uma estratégia alternativa pro-
missora na abordagem de doencas osteoarticulares, podendo
auxiliar na diminui¢ao de sintomas em pacientes com rigidez de
movimento e dor cronica na coluna acometidos pela doenga.

O caso apresentado descreve um quadro incomum de
paciente feminina em idade avancada com acometimento
extenso da ossificagao do LLA, formando pontes em multiplas
vértebras das colunas cervical, toracica e lombar (score 3). A
formagao de osteofitos na regiao cervical € geralmente preva-
lente em idosos acima de 60 anos, acometendo em torno de
10-30% dessa populacdo, porém apenas 6-30% desses casos
a manifestacao de sintomas, como a disfagia, esta presente

(referencia). O acometimento cervical superior observado no
caso, com presenca de ossificagao de LLA entre CO, C1 e C2,
€ um achado pouco frequente em pacientes com DISH, sendo
uma complicagao importante da doenga que pode cursar com
disfagia e desordens respiratorias restritivas. Comorbidades,
como a hipertensao, diabetes tipo 2 e obesidade sao fatores
presentes que possivelmente aumentam a progressao da do-
enca e dificultam o tratamento. A prescricdo do extrato do
fitoterapico HP se mostrou interessante no controle da dor
da paciente e alivio de sintomas, compondo uma estratégia
promissora para redugao do uso cronico de AINES, que
podem causar toxicidade renal, especialmente em idosos em
idade avancada.
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