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RESUMO

Adoenga éssea de Paget é um disttirbio do metabolismo ésseo caracterizada por aumento localizado da remodelacéo éssea. Essa doenga pode

acometer diversos 0ssos do esqueleto, incluindo os ossos longos dos membros inferiores. Este artigo buscar descrever a investigagdo diagndstica,

estudo imaginoldgico e tratamento de um caso de doenga éssea de Paget na tibia.

DESCRITORES: DOENGA DE PAGET. OSTEITE DEFORMANTE. DOENGAS OSTEOMETABOLICAS.

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 Doenca Ossea de Paget (DOP) ou osteite deformante
€ uma doenca osteometabolica caracterizada pelo aumento
focal da remodelagao Ossea em um ou mais sitios do esquele-
to. Essa doenca, descrita pela primeira vez por sir James Paget
em 1877, possui em importante componente epigenético e
tem elevada incidéncia no Reino Unido e outros paises de
populacao anglo-saxa, como Estados Unidos e Australia. Da
mesma forma, no Brasil, sua incidéncia € maior na populagao
de descendéncia europeia.

Em geral, os portadores da DOP s3o assintomaticos. Entre-
tanto, em alguns pacientes, esta doenga pode estar associada
a dor Gssea e outras complicages, como osteoartrite, fraturas
patologicas, deformidades Osseas, surdez e sindromes de
compressao nervosa. Essas manifestagGes costumam ser mais
frequentes com o avancar da idade e tém uma leve preferéncia
pelo sexo masculino.

Os ossos longos dos membros inferiores, além de vértebras,
cranio e pelve, estao entre os sitios mais comumente afetados
pela doenca. A principal alteragao encontrada nesses 0ssos, em

especial a tibia e o fémur, costuma ser o aspecto de “sabre”,
devido a presenca de deformidades em sua curvatura. Outros
pacientes podem ainda apresentar dor recorrente devido
a problemas secundarios de marcha por arqueamento do
membro afetado.

Embora se trate de uma doenga osteometabolica frequente,
os achados inespecificos na doenca de Paget e seu carater de
evolucdo cronica sao responsaveis pelo seu subdiagnostico.
Portanto, a DOP configura-se como um disturbio de diagnos-
tico geralmente tardio e muitas vezes acidental, por meio de
exames complementares bioquimicos e imaginoldgicos.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 40 anos de idade, raca negra,
procurou o servigo de Ortopedia e Traumatologia com queixa
de dor em perna direita ha um ano, sem outros sinais ou sin-
tomas e historia pessoal ou familiar, ndo significativas. Durante
este periodo passou por investigacdo com diversos especialistas
sem obter um diagndstico definido e desde entdo faz uso de
antiinflamatorios nao esteroidais e opioides para alivio da dor.
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Figura 1. Radiografias em antero-posterior (A) e lateral (B) do joelho direito,
com espessamento da cortical, esclerose e deformidades

Figura 2. Radiografias em antero-posterior (A) e lateral (B) da perna direita,
com espessamento da cortical, esclerose e deformidades

Ao exame fisico ortopédico, notou-se discreto edema
quente e nao compressivel de membro inferior direito,
acentuada deformidade em valgo ipsilateral e marcha
instavel. O diagnostico de osteite deformante foi baseado
nos achados caracteristicos evidenciados no exame clini-
co, laboratorio e nos exames de imagem. A dosagem de
fosfatase alcalina demonstrou niveis séricos discretamente
elevados (250 U/L).

Foram também realizadas radiografias do membro infe-
rior direito em incidéncias antero-posterior e lateral (figura
1 e 2). As radiografias de joelho direito evidenciaram areas
de esclerose na regiao meta-epifisaria proximal da tibia, com
espessamento da cortical e acentuacao do trabeculado osseo,
enquanto que as radiografias de perna direita evidenciaram
deformidade ossea da regido proximal da tibia com aumento
das suas dimensoes, areas de esclerose, espessamento cortical
e acentuacao do trabeculado 6sseo.
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Figura 3 - Ressonancia magnética corte coronal de uma sequéncia
ponderada em T1 sem saturacdo de gordura do joelho direito, com sinal
difusamente reduzido

A ressonancia magnética em sequéncia ponderada T1
evidenciou sinal difusamente reduzido, heterogéneo, na regiao
proximal da tibia, sem acometimento de partes moles adjacen-
tes (Figura 3). Por sua vez, a sequéncia STIR evidenciou-se sinal
heterogéneo da regiao proximal da tibia, predominantemente
com areas de hipersinal, relacionado a edema osseo (Figura 4).

Figura4-Ressonancia magnética corte coronal de uma sequéncia ponderadaem
T2 sem saturacao de gordura do joelho direito, com sinal difusamente reduzido

A termografia evidenciou assimetria de areas de calor,
notando-se maior intensidade da temperatura na perna direita
(33,4° C), com maior area quente em relacdo ao membro
contralateral (Figura 5).

Figura 5 - Termografia evidenciando maior intensidade da temperatura
na perna direita



Diante dos achados, foi realizada infusdo de 5Smg de acido
zoledronico, bifosfonato de terceira geracao de intensa agao
anti-reabsortiva, com o objetivo de reduzir a dor e o risco do
aparecimento das complica¢oes no longo prazo, induzindo
a remissao da doenca.

DISCUSSAO

A etiologia da doenga dssea de Paget ainda n3o foi defi-
nida, no entanto existem relatos que propoem uma origem
genética, relacionando 40% dos pacientes com antecedentes
familiares e infecg¢Oes virais. A doenca cursa com aumento
da remodelagao Ossea, resultando em anormalidade da
arquitetura Ossea, sendo esta enfraquecida e propensa a
deformidades e fraturas.

O diagnostico da DOP ¢ baseado na historia clinica,
exames laboratoriais e imaginologicos. O aumento da remo-
delagao ossea € evidenciado laboratorialmente pela elevagao
dos niveis de fosfatase alcalina sérica. A paciente deste caso
apresentou valor elevado deste marcador: 250 U/L (referén-
cia no sexo feminino: 35 — 104 U/L).

Os achados radiograficos encontrados, como esclerose
metaepifisaria, espessamento cortical e acentuagao do trabe-
culado 6sseo, também sdo compativeis com modifica¢es da
remodelacao, evidenciando alteragoes Osseas cronicas decor-
rentes da DOP. A ressonancia nuclear magnética apresenta
achados relacionados ao edema 0sseo, a exemplo do sinal
heterogéneo da regiao proximal da tibia, predominantemente
com areas de hipersinal, o que provavelmente esta associado
a atividade da doenga.

A termografia € outro exame util diante da hipotese
diagndstica de DOP. Baseado em imagem infravermelha, é
um método diagnostico indcuo, capaz de quantificar reagoes
inflamatorias locais musculoesqueléticas. As imagens auxiliam
no diagnostico e acompanhamento do tratamento, pois sao
capazes de evidenciar sinais sugestivos de atividade da doen-
ca. A termografia da paciente em questao demonstra areas
de maior irradiacao de calor na perna direita em relacao a
esquerda, o que sugere o aumento de temperatura local no
membro acometido, sendo um sinal de processo inflamatério.

O tratamento tem como objetivo restaurar o metabolismo
osseo normal, contribuindo para o alivio da dor e diminuindo
as chances de fraturas patologicas. Atualmente, a base do
tratamento sao os medicamentos bifosfonados. Estes sao
analogos do pirosfosfato, cuja ponte de oxigénio € substituida
por um carbonato ligado a varias cadeias laterais. Suas ligacGes
caracteristicas os tornam resistentes a hidrolise das fosfatases,
permitindo sua ligacdo com a matriz ossea calcificada. Estes
compostos ligam-se as superficies Osseas, preferencialmente
em areas de elevado turnover 6sseo.
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Dentro desta classe de medicamentos, destaca-se o acido
zoledronico, considerada atualmente a droga antirreabsortiva
mais potente. Estudos evidenciam a superioridade deste me-
dicamento na doenga Ossea de Paget em atividade, quando
comparado as demais drogas antirreabsortivas, sendo esta,
portanto, a justificativa de sua escolha para o tratamento
desta paciente.

Por tratar-se de uma doenca cronica, muitas vezes as-
sintomatica, a doenca ossea de Paget continua sendo sub-
diagnosticada. Entretanto, novos métodos diagnosticos tém
surgido no intuito de reverter esta condicao, a exemplo da
termografia. No ambito do tratamento, ha uma constante
busca a drogas com maior poténcia, visando a inducao da
remissao da doenga por periodos mais prolongados, a fim
de melhorar dessa forma a qualidade de vida dos pacientes.
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