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Abstract

Doenca de Paget com acometimento sacral: relato
de caso™

Paget’s disease with sacral involvement: a case report

Fernanda Nogueira Holanda Ferreira Braga', Marcio Vale Braga?, Francisco Andrade Neto®

Os autores relatam o caso de um paciente do sexo masculino, 71 anos de idade, com diagnéstico de doenca
de Paget 6ssea sacral. Foi realizado estudo com radiografia, cintilografia, tomografia computadorizada e
ressonancia magnética, e o diagnéstico foi confirmado por anélise histopatolégica. O paciente evoluiu com
boa resposta ao uso de ibandronato 150 mg, mensalmente, com reducéo significativa dos marcadores bio-
quimicos da doenca.

Unitermos: Osteite deformante; Doenca de Paget éssea; Sacro; Doencas dsseas metabdlicas; Reabsorcao dssea.

The authors report a case of a 71-year-old male patient diagnosed with Paget’s disease of sacrum. Imaging
study was performed with radiography, scintigraphy, computed tomography and magnetic resonance imaging,
and the diagnosis was confirmed by biopsy. The patient progressed with a good response to monthly treatment
with ibandronate 150 mg, presenting a significant reduction in biochemical markers of disease.
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INTRODUCAO

A doenga de Paget € uma comum afec-
¢do osteometabdlicafocal e progressivada
remodelacdo Ossea, caracterizada por au-
mento tanto da reabsor¢do osteoclastica
quanto da formagdo Gssea secundéria, ge-
rando um desorganizado e fragil mosaico
de 0sso lamelar suscetivel a deformidades
efraturas™. Relatamos o caso de paciente
com doenca de Paget de acometimento sa-
cral e sua apresentagdo radiol 6gica.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 71 anos de
idade, queixando-se de dor de médiainten-
sidade na regido coxofemoral esguerda,
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aguda, com irradiagdo mal definida paraa
coxa esquerda, associada a dor lombar de
caréter mecanico. Negou outros sintomas.
O exame fisico geral apresentava-se sem
alteragBes. O exame fisico articular reve-
lou teste de Patrick positivo na coxofemo-
rd esquerda, com dor a palpacdo em ponto
préximo abursatrocantérica. A manobrade
Lasegue foi negativa. Auséncia de dor a
flexdo, extensdo e pal pacéo de colunalom-
bar. Reflexos normais. Forga muscular e
sensibilidades preservadas.

Figura 1. Imagem mos-
tra estudo radiogréfico
simples da bacia em in-
cidéncia antero-poste-
rior evidenciando areas
de desmineralizagéo 6s-
sea sacrais, com escle-
rose marginal nas articu-
lacoes sacroiliacas.
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Os exames séricos revelaram fosfatase
acaina (FA) de 366,5 U/L (valor de refe-
réncia: 129 U/L), fragdo dssea da FA de
287,8 U/L (80%), calciuriade 24 horas de
410 mg (valor de referéncia: até 220 mg).

A radiografia da bacia € mostrada na
Figura 1, a cintilografia 0ssea é apresen-
tada naFigura 2, atomografia computado-
rizada (TC) multislice do sacro é mostrada
naFigura3, eaFigura4 exibe aressonan-
ciamagnética(RM) dapelve, com seusres-
pectivos achados.
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Considerando o paciente idoso do sexo
masculino com dor mal caracterizada, e
diante da suspeita clinicorradioldgica de
doenca de Paget 6ssea, assim como o ob-
jetivo de tanto descartar neoplasia asso-
ciada®® quanto confirmar a doenca por
histopatol égico, foi solicitada biopsia sa-
cral. O exame histopatol 6gico revelou tra-
béculas 6sseas irregulares espessadas ein-
tercomunicantes com alteracéo de remode-
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lagdo, mostrando linhas de ossificagdo em
vérios sentidos, padréo em “mosaico”, com
fibrose medular, peritrabecular ecélulasgi-
gantes osteocl &sticas sugestivas de doenga
de Paget. Auséncia de malignidade.

O tratamento escolhido foi a formula
¢80 de 150 mg de ibandronato por viaora,
mensalmente. Ap6s seis meses de trata-
mento, houve diminui¢do da FA total para
132 U/L (reducéo de 63,98%) e da fragdo
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Figura 2. Imagens de cintilografia de corpo inteiro adquiridas com infusao de Tc-99m evidenciam distri-
buigdo heterogénea do radiofarmaco no esqueleto, com areas de hipercaptacdo acentuada do tracador
no sacro (setas), no acetabulo direito (pelve anterior) e na regiao sacroiliaca bilateralmente (pelve pos-

terior).
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Ossea da FA para 51 U/L (reducéo de
82,27%), evidenciando controle clinico da
doenca®. Com oito meses de tratamento,
aTC mostrou controle evolutivo da doenga
de Paget. A cintilografia 0ssea revelou-se
semel hante ao exame anterior ao tratamen-
to. A RM evidenciou pequena reducdo da
intensidade da captagdo do contraste pela
peca sacral, ndo evidenciando captacdo na
coluna posterior do acetabulo, bem como
nos tecidos moles justoadjacentes.

DISCUSSAO

A doenca de Paget € uma doenca osteo-
metabdlica cronica caracterizada por anor-
malidades em todas as fases da remodela
G0 Ossea, decorrentes de hiperatividade
osteocl &stica e osteobl&stica®™. Essa en-
fermidade afeta mais os 0ssos do esqueleto
axial, sendo apelve acometidaem cercade
70% a 90% dos casos, e a coluna, em até
53%4. Na coluna vertebral, 0 acometi-
mento da doenga se da em um ou mais ni-
veis, sendo descritos até 58% destes casos
em nivel lombar, 45% em nivel torécico e
44% na coluna cervical ®4.

Figura 3. A,B: Obtencéo da imagem
tridimensional de TC muiltislice. C,D:
Cortes axial e sagital do sacro, res-
pectivamente. Observa-se, nos cor-
tes tomogréficos, sacro com impor-
tante acentuacdo do trabeculado
06sseo grosseiro medular, de aspecto
predominantemente esclerético (se-
tas), com perda da arquitetura tra-
becular normal, sem evidéncias de
destruicdo da cortical ou do compo-
nente de partes moles extradsseo
adjacentes significativo. Em C res-
salta-se também o comprometi-
mento do iliaco direito (asterisco),
adjacente ao sacro, com as mes-
mas caracteristicas descritas. Nao
h& evidéncias de traco de fratura.
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Figura 4. A,B: Cortes coronais ob-
tidos por RM exibindo extensa subs-
tituicdo da medula dssea sacral,
incluindo elementos posteriores,
com sinal heterogéneo em T1 (A) e
T2 (B) associado a aspecto insufla-
tivo 6sseo, com redugéo da ampli-
tude do canal raquiano. Tal lesao
adelgaca a cortical 6ssea sacral (se-
tas), com solucdo de continuidade
em pelo menos um ponto na mar-
gem articular direita, caracterizando-
se extensao intra-articular. Em C, a
imagem em corte axial evidencia
hipersinal em T1 com supressao de
gordura (seta). Em D, a imagem
mostra corte axial em T2 com hiper-
sinal e realce de tecidos moles pe-
rissacrais pos-contraste com gado-
linio.

Muitas vezes, no entanto, a doenca é
assintomatica e seu diagnostico é feito por
achados radiol 6gicos em estudos realiza-
dos por outros motivos®. Atuamente, a
doenca de Paget Ossea é descrita ainda
como a segunda doenga osteometabdlica
mais prevalente no mundo, depois da os-
teoporose™™.

O sintoma mais frequente constitui-se
de dor articular ou 6ssea, com prevaléncia
em torno de 50% dos casos™, explicada
principalmente por doenca articular dege-
nerativa secundéria, lesdo periosteal ou
cartilaginosa, microfraturas e deformidades
Osseas. Outras causas menos descritas de
dor sdo atribuidas a fratura patologica,
COMpPressao Nervosa, acometimento inter-
vertebral, espondilolise, espondilolistese e
degeneracio sarcomatosa™™.

O mecanismo maisfrequente de expan-
s80 do 0sso acometido, que pode ser evi-
denciado pelo exame radiol dgico, € devido
aaposic¢do periosteal com absor¢ao endos-
teal. Os osteocl astos acham-se aumentados
em ndmero e tamanho. Ha uma disfuncéo
osteoblastica, com osteoblastos hiperati-
vos, mas normaisem morfologia, que acar-
reta formagdo de novo 0sso periostea e
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endosteal, de forma cadtica, com perda do
padrdo lamelar normal 3.

As radiografias dos 0ssos acometidos
evidenciam, nafase liticainicial, &reasra-
diolucentes de limites bem definidos, sem
esclerose. Com a evolucéo da doenga, na
fase mista, observam-setrabécul as grossei -
ras e espessamento cortical. Na fase final
bl &stica notam-se éreas de esclerose e au-
mento do volume 6sse0®®). Nesta fase, o
principal diagnostico diferencial sedacom
as metéstases, especialmente de mama e
prostata®. A TC flagramelhor a perda do
trabeculado 6sseo normal, também com as
areaslocalizadas delise, esclerose e expan-
s80 Gssea cortical, evidenciados no caso
apresentado®®. No caso aqui relatado, ara-
diografia simples de bacia ndo se mostrou
suficientemente el ucidativaparao diagnés-
tico, 0 quelevou o médico assistenteacom-
plementar a investigagdo com os demais
recursos de imagem apresentados e defen-
didos pela literatura®®.

A cintilografia com Tc-99m apresenta
atasensibilidade, masbai xaespecificidade,
para achados de remodelacdo 6ssea, com
intensaimagem localizada, de captacdo do
radiofarmaco, nos ossos afetados, podendo
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ser vistasimagens sugestivas de doencaan-
tes mesmo dos sintomas'>4 ).

A RM tem suaindicacéo no estudo de
diagnosticos diferenciais, como maligni-
dade, e na avaliagéo de infiltracdo medu-
lar nas formas vertebrais da doenca®>"9,
Pode ser identificado o0 aumento de gordura
no espaco medular do 0sso acometido, re-
presentado por hipersinal em todas as se-
quéncias, 0 que caracteriza uma medular
atrofica, podendo o canal estar diminuido
por espessamento cortical. Outro padréo
possivel de ser encontrado compreende
intensidade de sinal heterogéneaem Tl e
T2. Na sequénciaem T1, a medula 6ssea
pode estar com sinal diminuido, com focos
de medular normal, o que exclui degenera-
¢80 maligna, por ausénciade |lesdes expan-
sivas. Jana sequénciaem T2 observa-se o
sina damedulaheterogeneamente hiperin-
tenso, correspondendo ao componente fi-
brovascular da medula 6ssea. Umaterceira
apresentacdo € identificada pela baixain-
tensidade da medula em todas as sequén-
cias, representando esclerose, caracteri-
zando afase blésticainativa. O realce me-
dular pode ser visto com uso de meio de
contraste de gadolinio®>79),
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A bidpsia 6ssea é Util para confirmagéo
diagndstica quando houver dividas quanto
aapresentacao das lesdes, assim como na-
queles pacientes que apresentam alto risco
para neoplasias associadas, sgjam elas de
sitio 6sseo primario ou metastético na co-
lunavertebral 9. A transformagao neopl &
sicadaslesdes, apesar derara, €tidacomo
complicacdo da doenca de Paget, tornando
abidpsia 6ssea fundamental nesta diferen-
a &50(3'4’8).

Os hisfosfonatos sdo atualmente a me-
dicag8o de escolha no tratamento especi-
fico, que constitui na tentativa de restabe-
lecer a remodelagdo Gssea normal, redu-
zindo o turnover 6sseo®29, O ibandro-
nato pode ser administrado por via oral
mensal mente, ou por via intravenosa em
bolus, com segurancgae eficaciacomprova
das perante placebo™?.

O controle clinico se d& pela dosagem
da FA, marcador mais sensivel para ativi-
dade osteobl &stica, que deve ser feitaacada
36 meses™. O estudo radiol6gico de
controle com TC e RM pode comprovar a
eficéciafarmacol 6gica, assim como avaliar
possiveis complicagdes da doenga em si,
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como degeneragcdo maligna ou fraturas
patol 6gicas™*58).

A dor inicialmentereferidapel o pacien-
te, mal caracterizada, naregido coxofemo-
ral esguerda, serviu como aerta para am-
plainvestigacdo diagnéstica. Tal queixa,
cujo sitio ndo coincidiu com os achados
radioldgicos, foi posteriormente atribuida
a bursite trocantérica a esquerda, condu-
zida com tratamento clinico sintomético e
fisioterdpico. Apds o inicio do tratamento
para a doenca 6ssea, 0 paciente ndo mais
apresentou queixas agicas.

Enfatizamosaatencéo especial quedeve
ser dada aos pacientes masculinos e idosos
comdor lombar e naarticulagdo coxofemo-
ral, dado o risco potencial de neoplasias
associadas neste grupo de pacientes*>®. O
radiol ogista deve estar atento as apresenta-
¢Bes e complicagdes possivels da doenca,
mesmo que em locais incomuns, e procu-
rar, sempre que possivel, correlacioné-las
também aos sintomas clinicos.
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