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Resumo

Os autores relatam um caso de paciente do sexo masculino, com 42 anos de idade, com queixa de poliar-

tralgia de carater progressivo, iniciada na infancia. O quadro evoluiu com deformidades de maos e pés,
impedindo-o de deambular. Ndo havia alteracdes associadas em outros sistemas. As radiografias das méos
e pés mostraram lise dos ossos do carpo, do tarso, metacarpais e metatarsais. A ostedlise carpo-tarsal é
uma sindrome rara, que necessita de uma melhor abordagem clinica, diagndstica e terapéutica diante de

novos casos.

Unitermos: Ostedlise idiopéatica; Ostedlise carpo-tarsal; Doenca do osso evanescente.

Abstract

Carpal-tarsal osteolysis: a case report.

The authors report a case of a 42-year-old male patient with progressive polyarthralgia since childhood. The
patient developed deformities of his hands and feet, which prevented him from walking. There were no
other abnormalities. Radiographs of the hands and feet showed bilateral osteolysis of carpal, tarsal, meta-
carpal and metatarsal bones. Osteolysis of carpal and tarsal bones is a rare syndrome whose clinical, diag-
nostic and therapeutical approach needs further study.
Key words: ldiopathic osteolysis; Carpal-tarsal osteolysis; Disappearing bone disease.

INTRODUCAO

Ostedlise carpo-tarsal faz parte do gru-
po da sindrome de ostedlise priméaria, ca
racterizada por alteragBes idiopéticas que
levam areabsorcio 6ssed. E doencarara,
de inicio esponténeo, com tendéncia a es-
tabilidade ap6s a maturidade 6ssea. O pri-
meiro relato da doenga do “desapareci-
mento dos 0ssos’ foi feito por Jackson em
1838. ApOs isto, vérias outras formas e
manifestacbes da doenca tém sido descri-
tas, com diversas denominages. ostedlise
essencial, acrostedlise idiopatica, ostedlise
carpo-tarsal, agenesia carpo-tarsal, agene-
sia Gssea, e outras®.

Manifesta-se tipicamente na infancia,
com edema dol oroso dos punhos e pés, as-
sociada a deformidade progressiva e evi-
dénciaradiol 6gicade desaparecimento dos
ossosdo carpo etarso. A doencaé progres-
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sivae pode levar a deformidades graves e
incapacitantes ao final da adolescéncia ou
adulto jovem®. A evolugao, geralmente
indolor, é frequentemente interrompida
por episodios de artrite, mimetizando ar-
trite reumatGide™.

Alguns pacientestém manifestagdesfa-
ciais e renais como parte da sindrome. As
faciais sdo: formato triangular daface, hi-
pertelorismo, micrognatia, boca pequena.
O acometimento renal caracteriza-se por
proteindria, aumento da uréia e creatinina,
hipertensfo arteria e distirbios hidro-ele-
troliticos, em varios graus de gravidade.

Embora varias classificagdes tenham
sido propostas, ndo existe ainda um con-
senso, havendo assim certa confusdo no-
solégica®. Existe uma superposi¢Zo entre
0s tipos dessas doencas, e a diferenciacéo
entre eles nem sempre € possivel. De ma-
neira simples, podemos classificalas de
acordo com a distribuicdo anatdmica.
Quando disseminada, usamos o termo mul -
ticéntrica. Quando predominanas extremi-
dades, classificamos como acro-ostedlise.
De acordo com Tyler e Rosenbaum®, em
publicacdo de 1976, a ostedlise multicén-
tricaidiopéticafoi melhor classificadaden-
tro de dois tipos bésicos: ostedlise multi-
céntrica com nefropatia e ostedlise multi-
céntrica heredité&ria. Nem todos os casos
enquadram-se dentro de uma dessas cate-

gorias, entdo uma terceira designagéo, pa-
dréo misto, foi proposta. Neste tipo se en-
calxam pacientes em que adoengando tem
caréter hereditério e ndo revelam doenga
renal, ou pacientes com hereditariedade e
nefropatia simultaness.

Outra classificaggo'” da ostedlise idio-
pética das extremidades (acro-ostedlise) &

—acrostedliseidiopética, com predomi-
nio em falanges;

—acrostedlise idiopética, com predomi-
nio carpo-tarsal (inclui ostedlise carpo-tar-
sal com nefropatia);

— acrostedlise com déficit neurolégico
(incluem-se: condigBes genéticas, como
sindrome de Charcot-Marie-Tooth, insen-
sibilidade congénita & dor; condi¢des con-
génitas ndo-genéticas, como siringomielia,
mielomeningocele; e condigdes adquiri-
das, como tabes dorsalis, hematomelia,
neuropatia amilGide primaria, neuropatia
diabética e hanseniase);

— acrostedlise sem déficit neurolégico
(incluem-se: condigBes genéticas, como
paquidermoperiostose,  picnodisostose,
sindrome de Werner; e condi¢Bes adquiri-
das, como osteite, gota, artrite reumatéide
juvenil, artrite psoriasica, espondilite an-
quilosante, esclerodermia, sindrome de Se-
zary, trauma).

Uma Ultima classificagdo descreve as
sindromes de ostedlise® (Tabela 1).
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Tabela 1 Classificagao das sindromes de ostedlise®.

Sindrome Idade de inicio

Maior sitio de ostedlise

Padrao de transmissao

Caracteristicas associadas

* Acrosteolise de Hadju e
Cheney

Segunda década

* Ostedlise macica de Gor- | Adulto jovem
ham
e Ostedlise carpo-tarsal:

Ostedlise multicéntrica Infancia

Ostedlise multicéntrica | Um a cinco anos

hereditaria
* Ostedlise neurogénica Infancia
* Acrosteolise de Joseph Infancia

e Acrosteolise de Shinz Segunda década

* Doenca de Faber Infancia
* Sindrome de Winchester | Infancia
e Osteodlise com sinovite Adulto

Falanges distais, raramente 0ssos
tubulares, mandibula, articulagoes
acrémio-claviculares

Variavel: pelve ou ombro Esporéadico

Carpo, tarso, cotovelos
sionalmente

Carpo, tarso, cotovelos, falanges

Falanges Dominante ou recessivo
Falanges distais Recessivo

Falanges Dominante

Cotovelos, punhos, joelhos, torno- | Esporadico

zelos

Carpo, tarso, cotovelos Recessivo

Difuso Esporadico

Dominante ou esporadico

Esporédico, dominante oca-

Dominante, ocasionalmen-
te recessivo ou esporadico

Displasia 6ssea generalizada, fratura,
osteoporose

Progressao lenta, extrema destruigao

Osteoporose, deformidade, hipertenséo,
insuficiéncia renal, morte

Deformidade progressiva

Neuropatia sensorial, ulceracoes de pele
Sem alteracoes

Ulcera de pele, sem déficit neurolégico
Noédulos subcutaneos

Osteoporose, contraturas articulares, es-
pessamento de pele, opacidades na cor-
nea

Progressivo

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 42 anosde
idade, encaminhado ao ambulatério de
reumatol ogia, com queixade dor nas méos
e pés havérios anos. Desde ainfanciaini-
ciou com quadro de artralgia nos pés e
tornozelos, evoluindo para joelhos, pu-
nhos e méos. O paciente progressivamen-
te apresentou deformidades, e nos Ultimos
dias houve agudizac&o do processo articu-
lar, inclusive com dificuldade para deam-
bular. No interrogatdrio ndo relatava quei-
xas de perdade sensibilidade ou alteractes
cutaneas. Negava alteracfes urinarias e
gastrointestinais. Referia hipertenso, es-
tando em uso de hidroclorotiazida. Taba-
gista (um maco/dia ha 30 anos), ex-¢tilis-
ta (um litro de pinga/dia durante 20 anos).
M&e falecida por complicagdes de diabe-
tes mellitus, pai falecido por senilidade,
irmé&os sadios. Nega casos semelhantes a
sua doenga na familia.

Ao exame fisico o paciente estava em
bom estado geral, com sinaisvitaisestavels,
dentro da normalidade. Pressdo arteria de
160 x 100 mmHg. Abdome e aparelho res-
piratério sem alteragcdes. Aparelho loco-
motor com atrofia da musculatura de an-
tebragos, desvio ulnar das metacarpofaan-
gianas e desvio radia do carpo. Nos pés,
articulagdes metatarsofal angianas com hi-
perflexgo dasfalanges distais, presencade
deformidades (pés cavo-varus). Apresen-
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tava-se com micrognatia, hipertelorismo,
baixa insercéo das orelhas e madarose bi-
lateral. Desenvolvimento neuropsicomotor
normal.

Os exames laboratoriais realizados re-
velaram resultados dentro da normalidade.
Hemécias: 5.750.000 célulasymm?; hemo-
globina: 15,4 g/dl; hematécrito: 49%; leu-
cocitos: 12.000 células’'mm? (4, 76, 0, 0,
20, 3). Sadio: 142 g/dl; potassio: 3,8 g/dl;
cloro: 104 g/dl; magnésio: 2,6 g/dl; TGO:
25 g/dl; TGP: 28 g/dl; cdlcio: 11,9 g/d;
GGT: 15 g/dI. Fator reumatGide: 6; protei-
na C reativa: 0,21; VHS: primeira hora 6,
segundahora13. Examedeurinal normal.
Pesguisade BAAR negativa. Baciloscopia
para Hansen negativa.

Nas radiografias das maos observaram-
se reabsor¢do da maioria dos 0ssos do car-
po bilateralmente, perda de substancia 6s-
seadaulnadistal direita e dos metacarpais
(aexcegdo do primeiro). Havia subluxacdo
da terceira metacarpofaléngica esquerda
(Figural). Nasradiografias dos pés, defor-
midade (cavo-varus) com reabsor¢éo das
falanges médias e distais de todos os po-
dodactilos e subluxagdes das articulacdes
metatarsofal angicas, com perda de subs-
téncia 6ssea destas (Figura 2).

DISCUSSAO

O paciente deste relato representa um
caso esporéadico caracterizado por osted-

lise, primariamente envolvendo 0s 0ssos do
carpo e do tarso.

Nenhum consenso na classificacao de
sindrome osteolitica foi estabelecido até o
presente momento, como jarelatado. Com
base em Tyler e Rosenbaum®, descreve-
mos um caso de ostedlise idiopética, de
padréo misto®, pois trata-se de um pa-
ciente sem heranca genética e sem acome-
timento renal®.

Segundo Carnevaleet al.®, asanorma-
lidades maiores e menores daface e daca
lota craniana fazem parte da sindrome os-
teolitica carpo-tarsal idiopética. Tais alte-
racdes foram detectadas neste caso, nos
fornecendo mais subsidios para a realiza-
¢do também deste diagnostico. S&o neces-
sarios mai ores conhecimentos bioquimicos
e genéticos para compreender a fisiopato-
logia da doenca.

Nos casos com tipicatransmissao here-
ditaria, embora com expressividade vari&
vel, pode haver, eventualmente, um erro
inato na matriz cartilaginosa, de locaiza-
¢80 predominante nos 0ssos do carpo e do
tarso®.

Diante de casos assim relatados, vérias
hipoteses diagndsticas devem ser conside-
radas, como sifilis, hanseniase, siringomie-
lia, esclerodermia, doengade Raynaud, os-
tedlise pds-traumatica regional, acropatia
Ulcero-mutilante, formas mutilantes de
artrite reumat6ide, acrodinia mutilante,
tumores osteoliticos, doencas vasculares
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A

Figura 1. Radiografias das maos e punhos mostrando lise da maioria dos ossos do carpo, dos metacarpais e da ulna distal a direita.

A

Figura 2. Radiografias dos pés demonstrando, em A, ostedlise das falanges e dos metatarsais com subluxacoes, e em B, pé cavum com reabsor¢édo do quinto

metatarsal.

Osseas, artropatias neurogénicas, granulo-
matoses disseminadas, necroses 6sseas as-
sépticas e artrite reumatdide juvenil @9,
O tratamento clinico ainda ndo é capaz
de alterar a histéria natural da ostedlise
carpo-tarsal idiopatica. Ndo ha melhora
significativaap6s administracdo de hormo-
nio (calcitoninade salmé&o), mineraisou vi-
taminas. Salicilatos, antiinflamatérios ndo-
hormonais e drogas analgésicas comuns,
esterdides (em aguns casos) e vitamina D
podem ser benéficos durante o periodo em
que as articulacBes carpo-tarsais encon-
tram-se dolorosas e edemaciadas.
Consideramos importante a divulgacdo
deste caso, para que se tenha uma melhor
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abordagem clinica e diagndstica diante de
novos casos'?319,
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