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Resumo

Introducédo: A doenca de Paget (DP) ou osteite deformante é uma doenca osteometabdlica benigna, caracterizada pela
reabsorcdo e deposi¢do anormal e anarquica de 0sso, este 0sso € menos resistente e mais suscetivel a fraturas. Objetivo:
mostrar caso clinico de manifestagéo atipica de DP que afetou area de seio maxilar (maior intensidade) e outras regiées como
coccix, tubérculo iliaco direito e esquerdo e articulagdo sacroiliaca direita e esquerda, numa paciente do sexo feminino de
63 anos que queixava dor em hemi-maxila esquerda com aumento progressivo local desde a juventude. Esta acometia regido
dos dentes remanescentes ipsilaterais 23 e 24 com doenga periodontal cronica grave. Material e método: Por exames de
imagem observou hiperdensidade que preenchia quase toda a extensdo do seio maxilar esquerdo com areas de hipodensidade
e na cintilografia apresentava maior captacdo de radiofarmaco também nesta localizagdo. Para elucidacdo diagndstica, cujas
hipéteses contemplavam, além de DP, também tumor marrom do hiperparatiroidismo e osteossarcoma, foram solicitados
exames laboratoriais: TSH, creatinina, PTH, T3, T4, fosfatase alcalina, albumina, microalbumina, TGP, célcio sérico, aldolase e
calcitonina que ndo apresentaram nenhuma alteracdo, sendo indicada a biopsia incisional para andlise histopatolégica e
conclusdo diagnéstica. Resultado: Feita a interrelagdo das caracteristicas clinicas, laboratoriais, imagenologicas e exame
histopatoldgico, obteve-se diagndstico de DP. Conclusdo: ApOs diagndstico, paciente foi encaminhada para tratamento
reumatoldgico. O tratamento ordinariamente transcorre com o uso de bifosfonatos para reducdo da remodelagdo dssea, sendo
amplamente usado o &cido zoledronico além de analgésicos para o controle da dor.

Descritores: Osteite Deformante; Diagnéstico por Imagem; Difosfonatos.

Abstract

Introduction: Paget disease of bone (PD) or osteitis deformans is a benign pathology of bone metabolism characterized by
irregular and anarchic bone remodeling which may result in weakness and greater susceptibility to pathologic fractures.
Objective: report the uncommon clinic manifestation of PD which affected more intensive maxillary sinus area and others
regions as coccyx, bilateral iliac tuberculosis and sacroiliac joints in a 63-year-old female patient who had the complaint of left
maxilla pain accompanied by volume increase in 23 and 24 dental elements area since girlhood with chronic periodontal
disease. Materials and methods: By image exams was verified radiopacities in almost all left maxillary sinus region with
hypodensity zones and scintigraphy shows high concentration of radiopharmaceuticals in this area. To correct diagnosis witch
hypotheses were, including PD, brown tumor associated with hyperparathyroidism and osteosarcoma were requested
laboratorial exams: TSH, creatinine, PTH, T3, T4, alkaline phosphatase, albumin, microalbumin, TGP, serum calcium, aldolase
and calcitonin showing no abnormality, incisional biopsy was performed and the material send to histopathological analysis and
diagnose conclusion. Results: correlating clinical, biochemical, imagenological and histopathologic findings a final diagnosis of
PD was established. Conclusion: after diagnosis, pacient was referred to rheumatological treatment. The therapy usually
consists of biphosphonates use to reduce the intense bone metabolism witch most common zoledronic acid besides analgesics
for pain control.

Descriptors: Osteitis Deformans; Diagnostic Imaging; Diphosphonates.

Resumen

Introduccion: la Enfermedad de Paget (DP) o osteites deformante es una enfermedad osteometabdlica benigna, caracterizada
por la reabsorcion y deposicién anormal del hueso, este es menos resistente y mas suceptible a fractura. Objetivo: mostrar
caso clinico de manifestaién atipica DP que afecto el area del seno maxilar (mayor intensidad) y otras regiones como el coxis,
turbeculo iliaco derecho e izquierdo y la articulacion sacroiliaca derecha e izquierda en una paciente del sexo femenino de 63
afos que quejaba de dolor en el maxilar izquierdo con aumento progresivo localizado desde la juventud que comprometia la
region de los dientes remanente en el mismo lado 23 y 24 con enfermedad periodontal cronica grave. Material y método: por
examenes de imagen se observo hiperdensidad y en la garragrafia presentaba mayor captacion de radiofarmaco en el seno
maxilar, para aclarar el diagnostico, cuya hipdtesis también contemplaba ademas de DP un tumor marron de
hiperparatiroidismo y osteosarcoma fueron solicitados examenes de laboratorios, que no presentaba ninguna alteracion se
marco una biopsia racional para analisis histopatologico y conclusion del diagnéstico. Resultado: realizada la interrelacién de
las caracteristicas clinicas, laboratorios, imagenes radiolégicas, examenes histopatol6gicos, se obtuvo el diagndstico de DP.
Conclusion: despues del diagnostico la paciente fue examinada para un tratamiento reumatolégico y el tratamiento transcurre
ordinariamente con el uso de bifofonato para la reduccion de la remodelacion 6sea siendo este el mas ampliamente usado
a el acido zoéledronico, ademas de analgésicos para el control del dolor.

Descriptores: Osteitis Deformante; Diagndstico por Imagen; Difosfonatos.

INTRODUCAO

A doenca de Paget ou osteite fraturas. Quando ha envolvimento maxilar, uma
deformante foi descrita por James Paget em das caracteristicas clinicas é a leontiase 6ssea,
1877, sendo definida como uma doenca podendo ocorrer também: obstrugcdo nasal,
osteometabdlica benigna, onde sua cornetos aumentados, seios obliterados e
fisiopatologia é caracterizada pela reabsorcdo e desvio de septo secundariamente™.
deposicdo anormal e anarquica de 0sso, sendo A DP tem sua maior incidéncia em
este 0SSO menos resistente e mais suscetivel & pessoas com idade superior a 40 anos, do sexo
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masculino, brancas e de paises de
descendéncia europeia e anglo-saxbnica, sendo
rara nas Américas4. Ainda ndo se sabe ao certo
sobre sua etiologia, mas segundo alguns
autores, pode estar relacionada a fatores
genéticos e virais. A genética esta associada a
histéria familiar positiva da doenca e ao gene
sequestossomo 1 (SQSTML), também
conhecido como p62%°. Os fatores virais, estio
relacionados ao virus da familia
Paramixoviridae, virus sincicial respiratério
(RSV), sarampo e o0 virus da raiva canina
(CDV)®.

Para o diagndstico da DP ¢é de
fundamental importancia o exame clinico sendo,
geralmente, a queixa principal o aumento de
volume 6sseo que pode ou ndo estar associado
a dor. Com a obtencdo de dados coletados
nesta abordagem semiolégica, sao solicitados
exames complementares  imagenoldgicos,
laboratoriais e histopatolégico®".

A distribuicdo da DP pode acometer
somente um 0sso (monostoética) ou mais de um
(poliostética)”®. Possui fases e estas podem ser
observadas através de exames de imagens,
como a radiografia e tomografia
computadorizada. As fases séo: litica, mista e
blastica, todas as trés podendo coexistir no
mesmo 0sso, logo, podem existir densidades
aumentadas e diminuidas nos exames de
imagens, isso dependera da fase da doenca®*°.

Nos exames de imagens, a fase litica é
caracterizada por intensa reabsorcdo Ossea.
Sao observadas areas de radiolucidez,
indicando as reabsor¢des caracteristicas da
doenca,com uma notavel auséncia de esclerose
periférica em torno da ostedlise por conta da
falta de atividade osteoblastica significativa.
Como a doenca € assintomatica sdo raros 0s
encontrados clinicos nesta fase**"*2,

Em investigacdo de imagens, na fase
mista ocorre tanto reabsorcdo 0Ossea, quanto
deposicdo anarquica de osso. Sdo observadas
trabéculas grosseiras e espessamento da
cortical, que ocorre pela reabsorcdo Ossea,
seguida de reparo. A grande maioria dos casos
de DP sao encontrados durante a fase
mista®'*2,

Na fase blastica sdo notadas areas de
esclerose e aumento do volume 0sseo, algumas
areas de esclerose se confluem e &reas
escleroticas alternadas tendem a se assemelhar
a “flocos de algodao”***2,

Outro exame de imagem importante € a
cintilografia. E aplicado um radiofarmaco por via
endovenosa, este localiza areas que possuem
maior fluxo sanguineo e de formacdo Ossea.
Apesar de ser pouco especifica, tem maior
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precisdo no tangente as éareas afetadas. Na
cintilografia sdo identificadas &areas em fase
inicial que poderiam ndo ser notadas ha
radiografia. Logo, a cintilografia 6ssea serve
para rastreamento do esqueleto, objetivando
verificar lesdes poliostoticas™**.

Os exames laboratoriais podem fornecer
informacBes importantes para o diagnostico da
DP. Os niveis séricos de célcio e fosfato sdo
normais na presenca de niveis marcadamente
elevados de fosfatase alcalina. A fosfatase
alcalina no soro é o principal marcador de
atividade da doenca e deve ser realizada
inicialmente®’.

A biopsia para DP esta indicada quando
houver duvida diagndstica. A histopatologia
apresenta numerosos  osteoclastos que
circundam as trabéculas Osseas e mostram
evidéncia  de atividade  absortiva e,
simultaneamente, ha osteoclastos que
circundam as trabéculas 6sseas, sendo também
observada  atividade  osteoblastica  com
formacdo de camada de osteoide em volta das
trabéculas Osseas. E visto também tecido
conjuntivo  fibroso altamente vascularizado
substituindo a  medula. Um  aspecto
microscopico caracteristico € a presenca de
linhas reversas basofilicas no osso, estas linhas
indicam a alternancia entre fases formativas e
reabsortivas de o0sso, resultando em aparéncia
de “mosaico”. Nas fases menos ativas, estdo
presentes grandes massas de 0sso denso
mostrando linhas reversas proeminentes. Nas
trés fases existem essas caracteristicas
histopatoldgicas, no entanto, na litica ha maior
atividade osteoclastica, na mista, tanto atividade
osteoclastica quanto osteoblastica e na blastica,
ha maior atuacdo dos osteoblastos®®.

Desde que os estudos foram iniciados,
0s tratamentos existentes para a DP visam o
controle da dor através de analgésicos e
antiinflamatérios ndo esteroidais, diminuicdo da
reabsorcao 0ssea através de bifosfonatos orais
ou intravenosos, para a inibicdo da proliferacdo
e atividade dos osteoclastos e inducdo de sua
apoptose. Embora o uso de bifosfonatos seja
benéfico para os pacientes, é importante que o
paciente faga tratamento odontolégico prévio,
pois h& na literatura, associacdo de diversas
complicagdes, como Osteonecrose Induzida por
Bifosfonatos  (OIB)*'®. O tratamento visa
também evitar complicacdes crbnicas geradas
pela compressdo de estruturas proximas, ou
mesmo de fraturas 6sseas. Ndo ha tratamento
farmacologico para a reabsorcdo do 0sso
pageético, consequentemente,
farmacologicamente ndo ha como reverter as
deformidades 6sseas>’®*"®, Dos bifosfonatos
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usados atualmente, 0 mais potente parece ser o
acido zoledrénico (ZOL), bifosfonato de 32
geracdo, administrado em uma Unica dose de
5mg/100ml por via intravenosa por um periodo
de 15 minutos, sendo eficaz no controle do
metabolismo dsseo e tendo como uma de suas
vantagens a atuagdo por anos, 0 que permite
evitar complicacdes futuras®*®.

CASO CLINICO

Paciente do sexo feminino, 63 anos,
compareceu a Clinica de Estomatologia da
Policlinica Odontoldgica da UEA, encaminhada
apos achado radiografico em imagem
pantogréfica. Na anamnese, queixava-se de dor
em hemi-maxila esquerda com aumento
progressivo local desde a juventude, esta
acometia regido dos dentes remanescentes
ipsilaterais 23 e 24 com doencga periodontal
cronica grave. Paciente ndo fazia uso de
préteses, pois sentia dor quando algo entrava
em contato com a regido e com o0s dentes
remanescentes. Quanto a histéria médica, disse
ndo possuir nenhuma doenca preexistente,
alegou ainda nascer sem a glandula
paratireoide direita. Em hist6ria médica familiar
relatou que seu pai havia falecido por cancer
prostatico e sua irma havia se curado ha alguns
anos de céancer de mama. Os dentes
remanescentes apresentavam doenca
periodontal crbénica grave, motivo que levara a
perder quase todos os elementos dentarios. Em
radiografia panoramica (Figura 1), no seio
maxilar esquerdo foram observadas &reas
radiopacas entremeadas por areas radiollcidas,
que se assemelhavam a “flocos de algodao”,

caracteristico da fase blastica da DP.
ey . ", g

R
Figura 1: Padrdo tipo "flocos de algoddo" difuso (alternancia
de areas de esclerose e radiolucéncia) por quase toda a
regido de seio maxilar esquerdo. Os dentes remanescentes
apresentavam doenca periodontal crénica. Foto: Pinheiro T.N.

Foi  solicitada Tomografia
Computadorizada  para  visualizacdo da
abrangéncia da &rea acometida pela lesdo na
regido de cabeca e pescoco (Figura 2), bem
como as caracteristicas da mesma. Na
tomografia computadorizada foram observadas
areas hiperdensas irregulares e multiloculares
que preenchiam quase toda regido de seio
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maxilar esquerdo e éareas de hipodensidade,
também multiloculares, que estavam entre as
areas de hiperdensidade, mas em menor
abrangéncia e cortical 6ssea bem delimitada
(Figura 2 e 3). A tomografia computadorizada —
em 3D - compara as vistas lateral esquerda e
direita, sendo possivel notar maior volume
0sseo na maxila esquerda em decorréncia da
deposi¢cdo anarquica 6ssea (Figuras 4 e 5).

Figura 2: Corte axial evidenciando seio maxilar esquerdo da
tomografia computadorizada, lesdo apresentava  areas
hiperdensas irregulares e multiloculares (azul) que preenchiam
guase toda regido de seio maxilar esquerdo e areas de
hipodensidade, também multiloculares (verde). Foto: Pinheiro T.N.

Figura 3: Corte axial da tomografia computadorizada mostrando
abrangéncia da area acometida pela lesdo e o aspecto da lesdo
em regido de seio maxilar esquerdo. Foto: Pinheiro T.N.

Figura 4: Tomografia computadorizada 3D vista lateral direita
demonstrando falha éssea na hemi-maxila direita (vermelho),
devido a perdas dentérias. Foto: Pinheiro T.N.

Arch Health Invest 10(4) 2021



Arch Health Invest (2021)10(4):607-614
http://dx.doi.org/10.21270/archi.v10i4.5007

Figura 5: Tomografia computadorizada 3D vista lateral esquerda
apresenta tecido 6sse de forma desorganizada em regido de
maxila (vermelho), devido a deposicdo 6ssea anarquica. Foto:
Pinheiro T.N.

Foi ainda solictado o exame de
cintilografia para encontrar outros sitios da
lesdo, em sua vista anterior, observou-se maior
captacdo de radiofarmaco em seio maxilar
esquerdo, coéccix e tubérculo iliaco direito e
esquerdo (Figura 6A), ja por vista posterior foi
observada captacao de radiofarmaco na area da
articulagéo sacroiliaca do lado direito, esquerdo
e coccix (Figura 6B). A captacdo do
radiofarmaco apresentava-se muito  mais
intensa na regido de seio maxilar esquerdo do
gue nas outras regides (Figura 6A).

Figura 6: A) Vista anterior - Maior captacdo de radiofarmaco na
area de seio maxilar esquerdo (vermelho), coccix (amarelo) e
tubérculo iliaco direito e esquerdo (azul). B) Vista anterior - Maior
captacdo de radiofarmaco em éarea da articulagdo sacroiliaca do
lado direito e esquerdo (vermelho) e céccix (amarelo). Foto:
Pinheiro T.N. Foto: Pinheiro T.N.

Foi feita a inter-relacao das
caracteristicas clinicas e imagenoldgicas, para
definir o diagnoéstico, cujas hipGteses
contemplavam, além de DP, tumor marrom do
hiperparatiroidismo e osteossarcoma, foram
solicitados alguns exames laboratoriais:
Investigando Tumor marrom do
hiperparatiroidismo: TSH - Hormonio
Tireoestimulante Ultra Sensivel,
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creatinina, PTH paratormbnio, T3 e T4; DP:
fosfatase alcalina, albumina, microalbumina e
TGP; e Osteossarcoma:; calcio sérico, fosfatase
alcalina, aldolase e calcitonina (Figura 7).

VALOR DO VALOR DE
EXAME R RESULTADO
EXAME REFENCIA
0,400 a 5,800
TSH 2,547 Uui/mL
Uui/mL
PTH 43,1 pg/mL 16 e 87 pg/mL
CREATININA 0,82 mg/dL 0,53 A 1,00 MG/dl
T3 88,2 ng/dL 60,0 a 215,0 ng/dL
T4 6,2 ug/dL 4,8 a 13,7 ug/dL Valores dentro da
Fosfatase alcalina 216 u/L 80,0 a 300,0 U/L normalidade
MICROALBUMINA 3,3 malg < 26,0 mg/g
ALBUMINA 3,6 g/dL 3,5a55,g/dL
TGP 34,1 UL Até 41 U/L
CALCITONINA <2,0 pg/mL <5,0 pg/ml
CALCIO SERICO 9,2 mg/dL 8,4 a 10,2 mg/dL
ALDOLASE 6,0U/L Ate 7,6 U/L

Figura 7: Exames laboratoriais solicitados e resultados

Todos o0s exames laboratoriais se
encontravam dentro da normalidade,
consequentemente, ndo dando conclusividade
ao diagnéstico, desta forma, optou-se pela
realizacdo de biopsia incisional e, para isso,
foram solicitados o0s seguintes exames
laboratoriais: hemograma completo,
coagulograma e glicemia em jejum, com o0s
resultados dentro do padrdo de normalidade.
No dia da biépsia foi aferida a presséo sistolica
e diastélica, que resultara em 129 mmHg x 85
mmHg, estando também dentro dos padrdes de
normalidade, com frequéncia cardiaca de 53
bpm.

Apoés a antissepsia intra e extraoral, foi
feita técnica anestésica utilizando Articaina 4%
com epinefrinal:1000 associado a Lidocaina 2%
com epinefrina 1:100.000, sendo feito o
bloqueio do nervo alveolar superior médio,
nervo alveolar superior posterior e palatino
maior. Foi feita incisdo semicircular com lamina
15c acima da regido onde estariam 2° pré-molar
e 1° molar superior esquerdo (Figuras 8 e 9),
procedeu-se o0 descolamento com o descolador
de Molt n°05, apo6s descolamento, a regido foi
irrigada com soro fisiologico 0,9% para
visualizagdo da éarea. Para coleta de material
para exame de biopsia, foi utilizada broca trefina
em alta rotacao, esta posicionada
perpendicularmente ao 0sso, foi introduzida em
lcm (Figura 10). Removido o tecido, este se
apresentava como um fragmento de tecido duro,
forma e superficie cilindrica, coloracédo
acastanhada, medindo 1,0x 0,3 x 0,1 cm (Figura
11 e 12), estas areas amarronzadas
levaram, em um primeiro
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momento, a suspeita de tumor marrom do
hiperparatiroidismo. Foi realizada sutura com 4
pontos simples utilizando fio de nylon 04 (Figura
13). Apo6s a cirurgia, foram prescritos anti-
inflamatorio por dois dias, analgésico e demais
recomendacdes pos-operatérias. ApOs duas
semanas a area incisada estava em perfeita
cicatrizacgao tecidual (Figura 14).

Figura 9: Inciséo do tipo semicircular na regido acima do rebordo
de pré-molares e primeiro molar. Foto: Pinheiro T.N.

Figura 10: Remocdo de material para biépsia utilizando broca
trefina de 5mm. Foto: Pinheiro T.N.

|

Figura 11: Tecido 6sseo biopsiado com &reas amarronzadas.
Dimensdes: 1,0 x 0,3 x 0,1 cm. Foto: Pinheiro T.N.
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Figura 12: Area cirGrgica apés remocdo da amostra. Foto:
Pinheiro T.N.

Figura 13: Area cirGrgica ap6s sutura. 4 pontos simples com fio
de nylon 04 Foto: Pinheiro T.N.

Figura 14: Area de incisdo apés duas semanas, mucosa integra.
Foto: Pinheiro T.N.

O material coletado da bidpsia incisional
foi encaminhado ao Laboratério de Patologia da
Escola Superior de Ciéncias da Saude da
Universidade do Estado do Amazonas (UEA),
onde foi submetido & andlise histopatolégica. Os
cortes microscoépicos revelavam fragmento de
tecido 6sseo com trabéculas irregulares, areas
displasicas formando mosaicos e outras
inclusdes celulares entremeadas por areas
acelulares ricas em linhas de reversdo por
vezes de aspecto cementdide. Os espagos
medulares apresentavam-se ora preenchidos
por tecido adiposo, ora por tecido conjuntivo
frouxo pouco celularizado (Figuras 15 a 19). O
diagnostico foi Doenca de Paget e dependeu da
inter-relacdo  de  caracteristicas  clinicas,
laboratoriais, imagenolégicas que foram
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disponibilizadas pelo solicitante e as
caracteristicas microscopicas obtidas
&

> J N

Figura 15: Tecido 6sseo trabecular com: trabéculas irregulares
areas displasicas formando mosaicos, areas abundantes em
inclusbes celulares, entremeadas por areas acelulares ricas em
linhas de reverséo por vezes de aspecto cementéide. Os espagos
medulares apresentam-se ora preenchidos por tecido adiposo, ora
por tecido conjuntivo frouxo pouco celularizado. Foto: Pinheiro
T.N.

Figura 16: Trabéculas 6¢sseas irregulares com inclusdes celulares
(amarelo) e espaco medular preenchido com tecido conjuntivo
frouxo pouco celularizado (verde). Foto: Pinheiro T.N.

Figura 17: Espacos medularespreechido com tecido conjuntivo
frouxo pouco celularizado (verde) e tecido adiposo (preto). Foto:
Pinheiro T.N.

- g : - =Y
Figura 18: Espaco medular preenchido com tecido conjuntivo

frouxo pouco celularizado (amarelo) e linhas de reversédo (verde).
Foto: Pinheiro T.N.
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Figura 19: Espagos medulares preenchido com tecido conjuntivo
frouxo pouco celularizado (amarelo) e tecido adiposo (preto),
linhas de reversdo com aspecto cementéide (verde). Foto:
Pinheiro T.N.

Figura 20: Microscopia com luz polarizada - Tecido 6sseo (preto)
entremeado por tecido conjuntivo frouxo (verde esmeralda e
vermelho/laranja). Foto: Pinheiro T.N.

Ap6s o diagnéstico, a paciente foi
encaminhada para tratamento reumatologico,
para a condicdo de base e odontologico, na
Policlinica Odontolégica da UEA (POUEA), para
tratamento reabilitador funcional e estético.
Atualmente, o tratamento da DP é feito com uso
de analgésico para redugdo da dor e de
bifosfonatos, onde o mais usado € o &cido
zoledrénico este atuando, principalmente, no
controle da remodelagdo 6ssea, no entanto,
alguns estudos 0 associam a osteonecrose
induzida por bifosfonato, desta forma &
importante que o tratamento odontolégico seja
feito previamente ao tratamento da DP, para
gue ndo haja complicacdo durante o tratamento
com o acido zoledrdnico.

CONCLUSAO

Este caso demonstra a importancia do
exercicio propedéutico para o Cirurgido
Dentista, na assertividade diagnostica de
Doenca de Paget, importante doenca sistémica,
a partir de uma manifestacdo atipica em seio
maxilar de paciente senil do sexo feminino
destacando, com isso, a importancia e
relevancia do olhar estomatolégico no universo
da interdisciplinaridade.
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