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Resumo

A doenca de Paget do osso é uma condicéo rara de etiologia desconhecida, caracterizada por remodelamento dsseo
anormal e excessivo. E mais comum apés os 50 anos de idade e pode ser localizada ou acometer varios segmentos
esqueléticos. O sintoma mais comum é a dor dssea, e as complicagdes dependem do local de acometimento, podendo
variar desde artrose das articulacdes adjacentes, fraturas patolégicas e até degeneragdo maligna da lesdo. Os ossos
mais acometidos sdo a coluna, pelve, cranio e féemur. O diagnéstico é baseado em aspectos clinicos, laboratoriais e de
imagem. Relato de caso: paciente de 52 anos, sexo masculino, apresentou dor no quadril esquerdo durante partida de
futebol amador. Durante a investiga¢ao, foram realizadas radiografias e ressonancia magnética da bacia, que evidenci-
aram impacto inicial do tipo pincer no quadril esquerdo, lesdo parcial do reto femoral e alteracdes sseas inespecificas
em hemipelve esquerda. Foi entdo realizada complementacéo da propedéutica com cintilografia dssea, que mostrou
aumento de reagdo éssea na projecao da hemibacia esquerda sugestivo de doenca de Paget. Exame de CTX-1 aumenta-
do indicava aumento da atividade osteocldstica, corroborando o diagnéstico. Densitometria dssea sem alteragdes. Foi
iniciado tratamento com acido zoledrdnico. Discussdo: a doenga de Paget do osso é uma condigdo rara, que deve ser
considerada como diagndstico diferencial em pacientes acima dos 50 anos com dor dssea. Pode ser confundida com
mieloma multiplo ou metdstases dsseas. O diagndstico e tratamento precoce visam melhorar a qualidade de vida dos
pacientes e prevenir complicac¢des. O tratamento de escolha atual para a doenga de Paget do osso sdo os bisfosfonatos
potentes, que demonstraram efeitos na remissdo bioquimica da doenga, cura radioldgica, alivio da dor e melhora da
qualidade de vida. Doses tnicas de acido zoledrénico por ano produziram boas respostas terapéuticas e remissdo
sustentada da doencga.

Descritores: Doenga de Paget Gssea; diagndstico; bisfosfonatos; dcido zoledronico.

Abstract

Paget's disease of bone is a rare condition of unknown etiology characterized by abnormal and excessive bone remod-
eling. It is more common after the age of 50 and can be localized or affect several skeletal segments. The most common
symptom is bone pain, and complications depend on the site of involvement, ranging from arthrosis of adjacent joints,
pathological fractures, and even malignant degeneration of the lesion. The most affected bones are the spine, pelvis, skull,
and femur. The diagnosis is based on clinical, laboratory and imaging aspects. Case report: 52-year-old male patient
presented with pain in his left hip during an amateur football match. During the investigation, x-rays and magnetic
resonance imaging of the pelvis were performed, which showed an initial pincer-type impact on the left hip, partial
injury to the rectus femoris and non-specific bone changes in the left hemipelvis. The workup was then completed
with bone scintigraphy, which showed an increase in bone reaction in the projection of the left hemipelvis suggestive
of Paget's disease. An increased CTX-1 test indicated increased osteoclastic activity, corroborating the diagnosis. Bone
densitometry showed no changes. Treatment with zoledronic acid was started. Discussion: Paget's disease of the bone
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is a rare condition, which should be considered as a differential diagnosis in patients over 50 years of age with bone

pain. It can be confused with multiple myeloma or bone metastases. Early diagnosis and treatment aim to improve

patients’ quality of life and prevent complications. The current treatment of choice for Paget's disease of bone is potent
bisphosphonates, which have demonstrated effects on biochemical remission of the disease, radiological cure, pain
relief and improved quality of life. Single doses of zoledronic acid per year produced good therapeutic responses and

sustained remission of the disease.

Keywords: Paget's disease of bone; diagnosis; bisphosphonates; zoledronic acid.

INTRODUCAO

A doenga de Paget do osso é uma condicdo rara cronica
e progressiva de etiologia desconhecida, caracterizada por re-
modelamento 6sseo anormal e excessivo. Foi descrita inicial-
mente em 1877 por Sir James Paget como osteite deformante,’
como um aumento do remodelamento ésseo e massa. A doen-
¢a possui como principais fatores de risco tém-se o aumento
da idade, sexo masculino e etnia, sendo a principal a branca.
E mais comum apés os 50 anos de idade e pode ser localiza-
da (monostética) ou acometer vérios segmentos esqueléticos
(poliostdtica).>?

A doenga de Paget ¢ caracterizada pela ativacdo anormal de
osteoclastos desencadeando a reabsorgdo éssea imprdpria e,
assim a esclerose osteogénica compensatéria. Como consequ-
éncia da alteracdo da agdo dos osteoclastos, ha desestrutura-
¢do da arquitetura do tecido dsseo acometido causando maior
fragilidade 6ssea, podendo se manifestar clinicamente de varias
formas. O sintoma mais comum é a dor dssea, e as complicagdes
dependem do local de acometimento, podendo variar desde
artrose das articulacdes adjacentes, fraturas patoldgicas e até
degeneragéo maligna da lesdo (1% dos casos). Devido ao hiper-
metabolismo local, podem ocorrer sinais de calor e rubor sobre
0s 0ssos acometidos.®

Os ossos mais acometidos sdo a coluna, pelve, cranio e
fémur, mas qualquer osso do corpo pode ser acometido.® O
diagndstico é baseado em aspectos clinicos, laboratoriais e de
imagem. Laboratorialmente, hé alteragdes que favorecem o
diagndstico da doenga e sua atividade, sendo o principal deles a
fosfatase alcalina (FA) que indica a atividade de osteoblastos e
o C-telopeptidio 1 (CTX1) que indica a degradacédo do coldgeno
tipo 1 que é predominante no osso. Sobre os exames de imagem,
a radiografia deve ser realizada para a avaliacdo de deformida-
des, deteccdo de fraturas, areas liticas e articulacdes adjacentes.
A cintilografia dssea também possui grande importancia para a
determinacédo de locais de acometimento da doenga por ser o
exame mais sensivel no diagndstico.®

Tem como principal diagnostico diferencial das le-
sOes Osseas pela doenga de Paget sdo as metastases dsseas que
normalmente tem aspecto de osteolitico. Além disso, deve se
aventar a possibilidade de mieloma mltiplo, hiperfosfatemia
hereditdria e osteolise expansiva hereditdria. O objetivo desse
trabalho é descrever um caso de Doenca de Paget 6ssea na he-
mipelve descoberto por acaso.
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Paciente de 52 anos, sexo masculino, apresentou dor no
quadril esquerdo durante partida de futebol amador, com diag-
noéstico de lesdo muscular do quadriceps da coxa esquerda.
Durante a investigacéo, foram realizadas radiografias, tomogra-
fias (Figura 1) e ressonancia magnética da bacia (Figura 2), que
evidenciaram impacto inicial do tipo pingamento no quadril
esquerdo, lesdo parcial do reto femoral e alteragdes ésseas ines-
pecificas em hemipelve esquerda.

Figura 1. Radiografia em antero-posterior da pelve e tomografia
corte coronal em janela éssea evidenciando esclerose dssea na
hemipelve esquerda com aumento desse osso em relagdo ao
lado direito, sendo uma das hipdteses a Doenga de Paget dssea.

Figura 2. Ressonancia magnética da pelve cortes coronal em T2
e axial em T1 evidenciando lesdo dssea na hemipelve esquerda.

Foi entdo realizada complementacdo da propedéutica
com cintilografia dssea (Figura 3), que mostrou aumento de
reacdo Ossea na projecdo da hemibacia esquerda sugestivo de
doenga de Paget. Exame de CTX-1 aumentado indicava au-
mento da atividade osteocldstica, corroborando o diagnéstico.



Densitometria dssea sem alteragdes. Foi iniciado tratamento
com &cido zoledronico.

Figura 3. Cintilografia dssea com tecnécio evidenciando hiper-
captacdo do contraste na hemipelve esquerda, corroborando
para o diagndstico de Paget.

DISCUSSAO

Doenca de Paget é uma desordem focal de remodelamento
6sseo que progride lentamente e leva a mudancas no formato e
tamanho dos ossos afetados. Ocorre devido uma hiperatividade
tanto dos osteoblastos quanto dos osteoclastos, resultando na
deposi¢ao de um tecido désseo de baixa qualidade ou areas de
ostedlise, respectivamente.®

Em algumas partes do globo, a Doenga de Paget é a segun-
da doenga dssea mais comum na velhice, apesar da redugéo de
sua prevaléncia nos ultimos anos, atrds apenas da osteoporo-
se.® Podendo ser assintomadtica ou néo, o principal sintoma é a
dor e a perda de integridade estrutural que leva a presenca de
deformidades, fraturas ou queixas reumdticas nao especificas.
Uma vez que a Doenca de Paget tende a ocorrer em “esqueletos
envelhecidos”, o “osso pagético nem sempre € a causa da dor,
que muitas vezes é secunddria a outras doencas degenerativas.
O tratamento medicamentoso tem sido realizado a partir de
anti-osteoclastos, inicialmente calcitonina e mais recentemen-
te bisfosfonatos. O zoledronato intravenoso - bisfosfonato mais
potente em uso clinico - melhora a qualidade de vida e produz
remissdo bioquimica da doenga de Paget em 89% dos pacientes.’

Na Doenga de Paget, apesar da patogénese ainda incom-
preendida, é de conhecimento que a patologia ocorre por um
distdrbio na remodelagido dssea, pelo aumento da atividade
dos osteoclastos, células responsaveis pela reabsor¢do dssea,
e osteoblastos, que tem como efeito um tecido ésseo de baixa
qualidade e dreas de osteolise, com uma progressdo lenta da do-
enga e alteracdes na morfologia dssea. Com prevaléncia maior
na populacéo idosa, ela estd mais presente em algumas regides
do globo, como Holanda e aparenta ter relacdo com fatores
genéticos."”

A apresentacdo clinica da doenga por vezes é variavel,

DIAGNOSTICO INCIDENTAL DE DOENCA PAGET NA PELVE )

podendo ser assintomatica na maioria dos casos. Nos pacientes
sintomaéticos, a dor dssea é a queixa mais frequente, entretanto,
o0 osso acometido pela patologia nem sempre ¢ a causa algica.
Em muitos pacientes a dor é resultado de alteracoes secunda-
rias na coluna, das deformidades presentes, afec¢des reumato-
légicas ou fraturas por compressdo. Além disso, é possivel ob-
servar deformidades esqueléticas, aumento de temperatura da
pele pela presenca da neovascularizacgio, e complicagdes como
perda auditiva e cefaleia."

Frequentemente a doenca é diagnostica por um achado in-
cidental, em pacientes com elevagdo dos niveis séricos de fos-
fatase alcalina. Isso ocorre em resposta ao aumento da ativida-
de dos osteoblastos. Outros exames que podem ser solicitados
para diagnéstico do paciente sdo dosagem sérica da c-telopep-
tidio 1 (CTX 1), produto da degradacéo dos coldgenos durante
a reabsorc¢do dssea, que estard aumentado também pelo au-
mento da atividade dos osteoclastos. Exames de imagem, como
radiografias simples dos ossos longos e da coluna, demostram
a deformidade decorrente da remodelacgio 6ssea, e alteracdes
sugestivas da presenca de fraturas, guiando para investigacdo
complementar com tomografia computadorizada. Outro exame
que também pode ser usado para diagnéstico € a cintilografia
Gssea total, em que serd observada um aumento da captagdo.””

A abordagem terapéutica tem como objetivo atuar na inibi-
¢do dos osteoclastos. Assim como na osteoporose, inicialmente
o tratamento era feito com uso de calcitonina, e com a evolugéo
das medicagoes, os bisfosfonatos nitrogenados séo atualmente
a medicagdo de escolha. O dcido zoledrdnico, bisfosfonato de
uso intravenoso, apresenta maior biodisponibilidade, com re-
missdo da doenga em 89% dos pacientes."”’
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