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Resumo

A doenga 6ssea de Paget é um distirbio do metabolismo 6sseo caracterizada por aumento localizado da remodelacéo
6ssea. Essa doenga pode acometer diversos ossos do esqueleto, incluindo os ossos longos dos membros inferiores. Este
artigo buscar descrever a investigacdo diagndstica, estudo imaginoldgico e tratamento de um caso de doenca dssea

de Paget na tibia.

Descritores: Doenga ¢ssea de Paget, osteite deformante, doengas osteometabdlicas.

Abstract

Paget’s disease of bone is a metabolic bone disorder characterized by localized increase in bone remodeling. This disease
can affect several bones of the skeleton, including long bones of the legs. This paper aims to describe the diagnostic
investigation, imaging study and treatment of a case of Paget's bone disease in the tibia.

Keywords: Paget’s disease of bone, osteitis deformans, metabolic bone disorders.

INTRODUCAO

A Doenga Ossea de Paget (DOP) ou osteite deformante, des-
crita por Sir James Paget, médico inglés, em 1877, é uma doenca
osteometabdlica caracterizada pelo aumento da remodelagdo
4ssea em um ou mais sitios do esqueleto, resultando em anorma-
lidade da arquitetura 6ssea. Essa doenga tem elevada incidéncia
no Reino Unido e outros paises de populagdo anglo-saxa, como
Estados Unidos e Australia. Da mesma forma, no Brasil, sua inci-
déncia é maior na populagdo de descendéncia européia. A DOP
é caracterizada pela alteragdo localizada da remodelagdo dssea
que se encontra aumentada, com predominio nos ossos longos
dos membros inferiores, vértebras, pelve e cranio. Essa patologia
ocorre em 1-3% dos individuos com mais de 45 anos e em 10% dos
individuos com mais de 80 anos'*.

E uma doenca éssea monostdtica ou poliostdtica, caracteri-
zada por um aumento da remodelagéo dssea, aumento da rea-
bsor¢do mediada pelos osteoclastos, com subsequente aumento
compensatorio com formagao de osso novo pelos osteoblastos,
resultando em anormalidade da arquitetura 0ssea. A excessiva re-
absorcédo dssea osteocldstica leva a substituicdo do osso normal
por osso desorganizado, de tamanho expandido, menos compac-
to, mais vascularizado e mais suscetivel a deformidade e fratura

do que o osso normal. Em geral, os portadores da DOP sdo assin-
tomaticos. Entretanto, em alguns pacientes, esta doenga pode es-
tar associada a dor 4ssea e outras complicagdes, como osteoartri-
te, fraturas patoldgicas, deformidades dsseas, surdez e sindromes
de compressio nervosa. Essas manifestagdes costumam ser mais
frequentes com o avancar da idade e tém uma leve preferéncia
pelo sexo masculino™.

Embora se trate de uma doenga osteometabdlica frequente,
os achados inespecificos na doenga de Paget e seu carater de evo-
lugéo cronica sdo responsaveis pelo seu subdiagndstico. Portanto,
a DOP configura-se como um disturbio de diagndstico geralmen-
te tardio e muitas vezes acidental, por meio de exames comple-
mentares bioquimicos e de imagem.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 55 anos de idade, parda, procu-
rou o servico de Osteometabolismo com queixa de dorsalgia
e lombalgia cronicas, com piora nos ultimos trés meses, com
claudicagdo neurogénica, mas sem déficit neuroldgico, sem ou-
tros sinais ou sintomas e histdria pessoal ou familiar, néo signi-
ficativas. Durante este periodo passou por investigacdo com di-
versos especialistas sem obter um diagndstico definido e desde
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entdo faz uso de anti-inflamatdrios néo esteroidais e opidides
para alivio da dor.

Foi solicitado uma tomografia da coluna dorso-lombar (Figu-
ra 1), que evidenciou aumento do tamanho e da densidade das
vértebras L5 e T10, com diminuicéo da altura de L5 e estenose do
canal lombar inicial, com osso em mosaico na vértebra, incluindo
o0 processo espinhoso e elementos posteriores.

Figura 1. Tomografia da coluna dorso-lombar em corte sagital, ja-
nela éssea, evidenciando aumento do tamanho e da densidade
das vértebras L5 e T10, com diminuigdo da altura de L5 e este-
nose do canal lombar inicial (A), e ésseo em mosaico na vérte-
bra no corte axial (B).

Foi realizada ainda uma ressonancia magnética da coluna
dorso-lombar (Figura 2), corte sagital em T1 e T2, evidenciando
segundo laudo médico: inclinagéo lateral esquerda da coluna
lombar em dectibito havendo osteéfitos marginais dos corpos
vertebrais e sinais de discopatia/ espondilodiscopatia degene-
rativa nos niveis lombares de L1 a S1 incluindo transi¢do dorso
lombar e altera¢des da intensidade de sinal dos corpos vertebrais
de L5 ede T10, reduzindo a altura do corpo vertebral de L5 em ate
40% estando o seu muro posterior preservado e com aparente au-
mento da amplitude do corpo vertebral de T10. Sinais de discopa-
tia/ espondilodiscopatia degenerativa nos niveis descritos, mais
importante entre L2-L3 e entre L5-S1 com reducédo da amplitude
dos referidos espagos havendo ainda mais abaulamento nos ni-
veis lombares baixos, onde ainda notamos hipertrofia dos liga-
mentos amarelos, e componente discal intraforaminal nos niveis
descritos, determinando conflitos neurorradiculares entre L4-L5
e L5-S1, de ambos os lados. Reducédo da amplitude dos espacos
interespinhosos. Degenerativos osteoarticulares interfacetarios.
Sinais de reducéo volumétrica da musculatura paravertebral.
Cone medular anatoémico e cauda equina mostrando alteragées
compressivas.

Densitometria éssea evidenciando osteopenia na coluna ver-
tebral (Figura 3), com T-escore L2-1L4 = -2,0. Em relacéo aos exa-
mes laboratoriais, os resultados encontrados estavam dentro da

Figura 2. Ressonéncia magnética da coluna dorso-lombar (figura
2), corte sagital em T1 e T2, evidenciando alteragio do sinal das
vértebras L5 e T10, sugerindo Doenca de Paget.

normalidade. Exceto a dosagem de CTX 1 que foi de 1,2 (valor de
referéncia: 0,1-1,0) e a dosagem de fosfatase alcalina que demons-
trou niveis séricos discretamente elevados (250 U/L). Realizada
infusdo de 5mg de acido zoledronico endovenoso uma vez ao ano,
bisfosfonato de terceira geracéo de intensa agéo anti-reabsortiva,
com o objetivo de reduzir a dor e o risco do aparecimento das
complicagdes no longo prazo, induzindo a remisséo da doenca e
diminuindo a vascularizagéo da doenca de Paget.

DISCUSSAO

A etiologia da doenga dssea de Paget ainda néo foi definida, no
entanto existem relatos que propdem uma origem genética, rela-
cionando 40% dos pacientes com antecedentes familiares e infec-
¢oes virais. A doenga cursa com aumento da remodelagio 6ssea,
resultando em anormalidade da arquitetura dssea, sendo esta en-
fraquecida e propensa a deformidades e fraturas. O diagndstico da
DOP é baseado na histdria clinica, exames laboratoriais e imagi-
nolégicos. O aumento da remodelacéo dssea é evidenciado labora-
torialmente pela elevagéo dos niveis de fosfatase alcalina sérica. A
paciente deste caso apresentou valor elevado deste marcador: 250
U/L (referéncia no sexo feminino: 35 — 104 U/L)".

Os achados radiograficos encontrados, como esclerose me-
taepifisaria, espessamento cortical e acentuagdo do trabeculado
6sseo, também sdo compativeis com modificagdes da remode-
lacdo, evidenciando alteragoes Gsseas cronicas decorrentes da
DOP. A ressonancia nuclear magnética apresenta achados rela-
cionados ao edema dsseo, a exemplo do sinal heterogéneo da re-
gido proximal da tibia, predominantemente com areas de hipersi-
nal, o que provavelmente estd associado a atividade da doenca™.
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Figura 3. Densitometria Gssea evidenciando osteopenia na coluna vertebral (Figura 3), com T-escore L2L4 = -2,0.

O tratamento tem como objetivo restaurar o metabolismo
6sseo normal, contribuindo para o alivio da dor e diminuindo
as chances de fraturas patoldgicas. Atualmente, a base do trata-
mento sdo os medicamentos bifosfonados. Estes séo andlogos do
pirosfosfato, cuja ponte de oxigénio é substituida por um carbo-
nato ligado a vérias cadeias laterais. Suas ligagoes caracteristicas
os tornam resistentes a hidrélise das fosfatases, permitindo sua
ligacdo com a matriz dssea calcificada. Estes compostos ligam-se
as superficies 6sseas, preferencialmente em dreas de elevado tur-
nover 6sseo. Dentro desta classe de medicamentos, destaca-se o
acido zoledrdnico, considerada atualmente a droga antirreabsor-
tiva mais potente. Estudos evidenciam a superioridade deste me-
dicamento na doenca 6ssea de Paget em atividade, quando com-
parado as demais drogas antirreabsortivas, sendo esta, portanto,
ajustificativa de sua escolha para o tratamento desta paciente'®.

Por tratar-se de uma doenca cronica, muitas vezes assintoma-
tica, a doencga Gssea de Paget continua sendo subdiagnosticada.
Entretanto, novos métodos diagndsticos tém surgido no intuito
de reverter esta condigéo, a exemplo da termografia. No ambito
do tratamento, hd uma constante busca a drogas com maior po-
téncia, visando a indugédo da remissédo da doenga por perfodos
mais prolongados, a fim de melhorar dessa forma a qualidade de
vida dos pacientes.
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