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RESUMO

Obijetivo: relatar o caso de um paciente de 22 anos com Doenca de Paget dssea. Relato do caso: homem de
22 anos, atendido na Clinica Odontoldgica da UFPA, referindo a perda de elementos dentais e com sinais
fisicos caracteristicos;  solicitados exames laboratoriais, histopatolégico e imaginolégicos, que
confirmaram a suspeita de um caso raro de Doenca de Paget 6ssea em um paciente jovem . Consideracoes
finais: o caso relatado é considerado raro em razdo do paciente acometido pela doenca apresentar idade
inferior a faixa etaria comumente descrita na literatura.

DESCRITORES: Doenga de Paget, osteite deformante, doenca 0ssea.

INTRODUCAO

A Doenga de Paget, uma desordem
osteometabdlica, €  caracterizada  pelo
desorganizado aumento da remodelacdo Gssea
que leva a hipertrofia dos o0ssos acometidos,
além de eventuais deformidades e dor. No
processo normal de remodelacdo de um 0sso
ocorre uma dupla resposta metabdlica, sendo a
primeira  representada pela acdo  dos
osteoblastos que participam da formacdo do
tecido Gsseo e, a segunda, pela acdo dos
osteoclastos, responsaveis pelo processo de
reabsorcdo. Entretanto, na Doenca de Paget
esse balango apresenta-se alterado, com uma
fase inicial de intensa reabsorcdo osteoclastica
seguida por uma fase de formacdo, sendo o
0sso neoformado, mais fragil, de aspecto
hipertrdfico, menos compacto, mais
vascularizado e mais suscetivel a fraturas e a
deformidades, quando comparado ao 0SSO
normal*?34,

De evolugdo tipicamente cronica, esta
doenca é mais comum em homens e afeta
pacientes com idade mais avancada, geralmente
a partir dos 50 anos de idade, sendo, raramente,
diagnosticada em pacientes com idade inferior
a 45 anos, com uma prevaléncia que aumenta,

consideravelmente, com o avancar da
idade?®°. O diagndstico é, usualmente,
obtido por intermédio dos marcadores
bioquimicos da remodelagdo dssea, aliados a
cintilografia 6ssea e aos  exames
radioldgicos, cujas imagens séo
caracteristicas da doenca.

OBJETIVO

Relatar um caso de Doenca de Paget
Ossea em paciente com 22 anos de idade,
atendido na Clinica Odontoldgica da
Faculdade de Odontologia da Universidade
Federal do Para.

RELATO DE CASO

Anamnese

Homem de 22 anos procurou a
Clinica Odontologica da Universidade
Federal do Pard em busca de reabilitacdo
protética. Referiu a perda de elementos
dentais, aparentemente sem  motivo
conhecido, h& cerca de cinco anos. Na
primeira consulta, foi solicitada a extracéo
dos elementos remanescentes para que fosse
confeccionada uma proétese total inferior,
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sendo que 0 mesmo ja era usuario de protese
total superior. Relatou sentir fortes dores
osteoarticulares difusamente localizadas, ha
cerca de 2 a 3 anos, aléem da ocorréncia de
fratura no antebraco direito, aos oito anos de
idade, durante uma brincadeira com criangas.

Exame fisico

Ao exame intra-bucal, constatou-se
aumento de volume, de consisténcia endurecida
dos rebordos alveolares, que se apresentavam
recobertos por mucosa de cor e superficie
normais (figura 1). Ao exame extra-bucal,
verificou-se aumento de volume difuso na
regido posterior do corpo da mandibula, além
de deformidades variadas afetando outros 0ssos
do corpo, entre eles os do cranio, maxilas,
mandibula, ossos da pelve e fémures.
Apresentava um acentuado arqueamento dos
membros inferiores, levando-o ao uso de
muletas para locomocdo. Significativo grau de
deficiéncia auditiva foi observado, sinal,
posteriormente, interpretado como uma

conseqliéncia do comprometimento do nervo
auditivo, possivelmente, devido a aposicdo
6ssea nos forames auditivos externos.

Figura 1. Aspecto bucal de paciente de 22 anos com
Doenca de Paget.

Exames laboratoriais -
QUADRO I. Resultados dos exames hematoquimicos em
paciente com Doenca de Paget.

Proteinas Proteinas totais 6,3 g/dl
Fosfatase alcalina 2382 Ul/L
Gama-GT 23,0 U/L
Globulina 2,5 g/dl
Albumina 3,8 g/dl
Sadio 136 mmol/L
Potéssio 4,1 mmol/L
Calcio urinario | 130mg/24 horas
Eletrélitos Calcio ionizado 1,11 mEg/L
Magnésio 2 mg/dl
Fésforo urinario | 300mg/24 horas
Fésforo 3,6 mg/dl

Grupo de Exames Exame Resultado
Hematimetria Hemograma Normal
) Uréia 33mg/di
Metabdlitos —
Creatinina 0,60 mg/dl
Enzimas e/ou Proteinograma Normal

Fonte: Laboratério Paulo C. Azevedo / Hospital Porto Dias

Exame histopatolégico

Os cortes histologicos revelaram
fragmento de tecido Osseo descalcificado,
exibindo trabéculas Osseas imaturas e
interligadas, formando um padrdo em
“quebra-cabeca”  (figura  2).  Linhas
basofilicas de reversdo foram também
observadas. Na periferia das trabéculas
6sseas foi observada a presenca, ora de
osteoblastos, ora de osteoclastos. Tecidos
conjuntivos frouxos com fibras colagenas
dispostas em varias direcGes e grande
quantidade de vasos sanguineos de variados
calibres permearam as trabéculas Gsseas.
Areas focais de hemorragia completaram o
quadro histolégico. O exame atestou a
presenca de tecido dsseo com atividade
osteoblé&stica e osteoclastica.

A Normal B

Pagetic

Figura 2. Osso normal (A) e o0sso pagético (B)
mostrados sob luz polarizada. O osso pagético é
pobremente organizado e apresenta estrutura caodtica
que da origem a um aspecto em "mosaico."

Fonte: Roodman & Windle, 2005.




Radiografia de cranio AP-Perfil

Cranio  assimétrico e  disforme,
alteracOes esclerdticas intercaladas com lesdes
osteoliticas, comprometendo, difusamente, o
cranio e a face; mandibula espessada e
esclerotica (figura 3); alargamento da diploe,
com algumas densidades de aspecto
algodonoso;  platibasia com invaginacao
basilar; seios esfenoidal e mastoideos
permeaveis.

Figura 3. Radiografia antero-posterior de paciente
com Doenca de Paget.

Cintilografia 0Ossea de corpo inteiro com
MDP-99MTC

Distribuicdo heterogénea do tracador a
custa de hiperconcentracdes em projecdes da
articulacdo do ombro esquerdo, articulacGes
dos joelhos, articulacdo do quadril esquerdo e
articulacdo do tornozelo esquerdo, compativeis
com atividade osteoblastica aumentada,
podendo corresponder a processos
osteometabdlicos; alteracbes  morfoldgicas
simétricas do gradil costal e dos fémures.

CONDUTA E EVOLUCAO

O paciente foi submetido a trés cirurgias
para extracbes dos elementos dentais
remanescentes (35, 37, 46 e 47). A primeira
tinha como objetivo extrair os elementos 35 e
37. O elemento 35 encontrava-se “flutuante” no
rebordo alveolar, tendo a sua extracdo
facilitada. Quanto ao elemento 37, a extragéo
ocorreu com certa dificuldade em razdo do

acentuado aumento de volume da raiz,
associado a atipica deformidade radicular.
Este elemento, juntamente com seu apéndice
amorfo, foi enviado para exame
histopatologico para diagndstico do tecido
0sseo coletado. A segunda cirurgia objetivou
a excisdo dos elementos 46 e 47, e a terceira,
a retirada do excesso de tecido mole que
recobria o rebordo alveolar, o qual se tornou
mais aparente em razao da escassez de 0SSO
alveolar.

Foram prescritos dois gramas de
amoxicilina, como antibioticoterapia
profilatica, cerca de duas horas antes das
cirurgias. No pos-cirdrgico foram prescritos
50 miligramas de diclofenaco sodico, a cada
oito horas, durante cinco dias. Ndo foram
observados  seqiestros 0sseos e a
cicatrizacao foi satisfatoria.

DISCUSSAO

A Doenca de Paget é uma condicdo
incomum em pacientes com idade inferior a
40 anos, sendo geralmente encontrada
naqueles com mais de 50 anos. Na literatura
consultada, o paciente mais jovem
diagnosticado com a doenga tinha 44 anos
de idade®. Outros casos relatados sdo de
pacientes com idade superior a esta’®°%.
Portanto, o paciente cujo caso € relatado,
com 22 anos de idade, constitui um achado,
consideravelmente, raro. Quanto ao género,
masculino, o caso é condizente com a
prevaléncia relatada pela literatura®>®".

Na maioria dos casos, o diagndstico da
Doenca de Paget pode ser feito através da
combinacdo  dos  achados  clinicos,
radiograficos e bioquimicos. Os exames de
imagem recomendados sdo a cintilografia
O0ssea e as radiografias. Os aspectos
radiograficos encontrados neste paciente sdo
compativeis com o que relata a literatura,
incluindo a aparéncia de “flocos de
algodao”, visualizada nas radiografias de
cranio™*8°,

Quanto aos exames laboratoriais, o valor
da fosfatase alcalina foi de 2382 UI/L, sendo
que o padrdo de normalidade esta entre 65 e
300 UI/L, em adultos, estando o valor
encontrado, aproximadamente, oito vezes
maior do que o valor maximo considerado
normal, com o exame repetido e confirmado.



A maior atividade desta enzima tem sido
reconhecida como uma caracteristica marcante
da Doenca de Paget, podendo estar elevada a
limites extremos, sendo reflexo de um aumento
da renovacéo 6ssea®'®. Do mesmo modo, os
exames radiograficos demonstraram um quadro
compativel com a Doenca de Paget, além do
exame de cintilografia déssea que constatou
atividade osteoblastica aumentada, compativel
com processos osteometabolicos.

Ao exame histopatoldgico, 0 0sso pagético
apresenta  areas de intensa  atividade
osteoblastica e osteoclastica; o que caracteriza

representam a alternancia entre as fases de
formacdo e reabsorcdo que, quando ocorrem
repetidamente, conferem ao 0sso um aspecto
de  “quebra-cabeca™? ~ encontrado na

amostra enviada para a histopatologia.

CONSIDERACOES FINAIS

O caso relatado foi consonante com o
que disserta a literatura sobre a Doenca de
Paget dssea, no que se refere aos achados
clinicos, imaginoldgicos, laboratoriais e
histopatoldgico. No entanto, a idade do
paciente constituiu um fator relevante para a

0 padrao em “mosaico”, com linhas de reversao raridade do caso.

irregulares, basotfilas. Essas linhas reversas
SUMMARY
PAGET’S DISEASE OF BONE IN YOUNG PATIENT: A CASE REPORT
Luciana Dias ALVARES, Mauro José FONTELLES e Paula Souza MOURA

Obijective: to report an uncommon case of a 22 years old patient affected by Paget’s disease of bone. Case
Report: a 22 years old man, that reported the loss of dental elements, was evaluated at the UFPA’s Dental
Clinic showing typical physical signs that made the staff responsible for his care request laboratory, imaging
and histopathology tests, which confirmed the suspicion that this was a rare case of Paget’s disease of bone
in a young patient. Final considerations: the case reported is considered uncommon due to the fact that the
patient’s age was below that the age group reported in the literature as the most affected by this disease.

Keywords: Paget's disease, osteitis deformans, bone disease.
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