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RESUMO

A Doenca Ossea de Paget (DOP) é uma
condigdo cronica e progressiva que afeta a
remodelacdo dssea, levando ao cresci-
mento anormal e subsequente enfraqueci-
mento de certos ossos. Embora seja uma
patologia cuja incidéncia e/ou severidade
tem vindo a diminuir com a melhoria do
acesso a cuidados médicos, tem relevancia
clinica devido as suas complicagdes e trata-
mentos especificos. Este trabalho visou re-
alizar uma revisao bibliografica sobre os ca-
sos reportados de Doenca Ossea de Paget
em Portugal, com o objetivo de mapear a
prevaléncia, as caracteristicas clinicas, os
diagndsticos e os tratamentos adotados no
contexto nacional. Recorreu-se as bases de
dados cientificas PubMed, SCOPUS, B-on,
Web of Science e RCAAP, e as palavras-
chave foram “doenga dssea de Paget” e
“Portugal”, tanto em portugués como em
inglés. Analisaram-se artigos, relatérios de
caso e dissertacdes completas, publicados
sobre a doenca e de acesso livre, com
amostragem portuguesa. Além disso, fo-
ram considerados dados sobre a evolugao
do diagndstico e do tratamento clinico da
DOP ao longo dos anos. A revisao identifi-
cou tendéncias na manifestacdo da doenca
e os possiveis condicionantes no trata-
mento e no acompanhamento dos pacien-
tes em territorio portugués. Os resultados
da pesquisa contribuirdao para melhorar o
conhecimento do publico em geral sobre a
Doenca Ossea de Paget, assim como apre-
sentar um resumo atualizado sobre a sua
incidéncia em Portugal.

Palavras-chave:

Doenca Ossea de Paget (DOP); Sinto-
mas; Diagndstico; Tratamento
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ABSTRACT

Paget’s Bone Disease (PBD) is a chronic
and progressive condition that disrupts
normal bone remodelling, leading to ab-
normal growth and consequent weakening
of specific bones. Although its incidence
and/or severity have been declining due to
improved access to medical care, it remains
clinically relevant because of its complica-
tions and specific treatment needs. This
study aimed to conduct a literature review
of reported cases of Paget’s Bone Disease
in Portugal, with the objective of mapping
its prevalence, clinical characteristics, diag-
nostic approaches, and treatments
adopted at the national level. Searches
were conducted in scientific databases
such as PubMed, SCOPUS, B-on, Web of
Science, and RCAAP, using the keywords
“Paget’s disease of bone” and “Portugal” in
both Portuguese and English. The review
included articles, case reports, and full dis-
sertations published on the disease and
available in open access, involving Portu-
guese samples. In addition, data regarding
the evolution of clinical diagnosis and
treatment of PBD over the years were con-
sidered. The review identified trends in the
manifestation of the disease, as well as po-
tential factors influencing treatment and
patient follow-up in Portugal. The findings
contribute to enhancing public under-
standing of Paget’s Bone Disease and pro-
vide an updated overview of its incidence
in the country.

Keywords: Paget’s Bone Disease (PBD);
Symptoms; Diagnosis; Treatment

INTRODUCTION
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A Doenca Ossea de Paget do osso (DOP)
é a segunda doenca metabdlica 6ssea mais
comum a nivel mundial, apenas superada
pela osteoporose (Cundy, 2018). A preva-
Iéncia global da DOP varia entre 1,5% e
8,3%, sendo mais elevada nos europeus
que vivem no Reino Unido, seguidos da
Austrdlia, Nova Zeldndia, América do
Norte, Franca, Alemanha, Espanha e Italia
(Banaganapalli et al., 2023). Acredita-se
que a origem da doenga se situe em Ingla-
terra, tendo-se depois disseminado global-
mente devido a fendmenos migratdrios
(Schmorl, 1932; van Staa et al.,, 2002;
Ralston, 2013). A doenca é rara em regides
como Africa, China, Jap3o, india, Escandi-
navia e Extremo Oriente (Altman, 2002).
Embora existam variagdes significativas na
prevaléncia da DOP em diferentes localida-
des geograficas, mesmo dentro de um
mesmo pais, a doenga parece afetar princi-
palmente zonas rurais, com uma prevalén-
cia mais acentuada em regides como Lan-
cashire, no Reino Unido, Salamanca, em Es-
panha, e Campania, em Itdlia (Barker et al.,
1980; Mirén-Canelo et al., 1997; Merlotti
et al.,, 2005). Em Portugal, a prevaléncia
nao esta definida.

A DOP afeta predominantemente indivi-
duos do sexo masculino, com a prevaléncia
a aumentar com a idade, atingindo cerca
de 4% das mulheres e 8% dos homens en-
tre os 80 e 90 anos (Cundy, 2018), sendo
rara antes dos 40 anos (Michou e Orcel,
2016). Ao longo dos anos, tém sido identi-
ficadas variagdes nos padrdes de prevalén-
cia e gravidade da doenga, com algumas in-
vestigacdes a sugerirem uma diminuigao
ao longo do tempo, possivelmente devido
a mudangas no estilo de vida das popula-
¢Oes e aos efeitos da migragdo (Cundy et
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al., 1997; van Staa et al., 2002; Gennari et
al., 2005; Merlotti et al., 2005; Poor et al.,
2006; Corral-Gudino et al., 2013).

Em termos clinicos, a Doenca Ossea de
Paget caracteriza-se por um processo de
remodelagao dssea aumentado e defeitu-
0s0, resultando numa reorganizacdo desor-
denada do osso, com consequente diminu-
icdo da sua resisténcia mecanica e au-
mento do risco de deformacdes e fraturas
(Kanis, 1998; Cravo, 2011). A doenca pode
manifestar-se de forma monostadtica, afe-
tando um Unico osso, ou poliostética, afe-
tando dois ou mais ossos. Embora qualquer
osso do esqueleto possa ser afetado, a
parte axial do esqueleto, como a pélvis, fé-
mur, coluna lombar, cranio e tibia, é a mais
frequentemente envolvida (Ralston, 2013).
Apds o diagndstico inicial, novas lesdes sao
pouco frequentes (Cravo, 2011; Ralston,
2013). A progressdao da DOP é descrita em
trés fases distintas: a fase litica, caracteri-
zada por uma reabsorgao 6ssea acelerada
devido a ativagdo anormal dos osteoclas-
tos; a fase mista, em que ocorre a formagao
6ssea desorganizada em resposta a perda
Ossea; e a fase esclerdtica, com aumento
da formacdo dssea desordenada, resul-
tando num osso mais espesso e suscetivel
a deformacdes e fraturas (Cundy, 2018).

A DOP é maioritariamente assintoma-
tica, com cerca de 90% dos pacientes nao
apresentando sintomas. Quando os sinto-
mas ocorrem, estes sao tipicamente dores
0sseas e nas articulagdes, podendo tam-
bém ocorrer dor muscular e alteragdes no
andar, além de aumento da temperatura
da pele nas areas afetadas (Zimmermann
et al.,, 2015). As complicacGes podem in-
cluir osteoartrite secundaria e perda audi-
tiva quando o cranio esta envolvido (Kanis,
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1998). Em estadios mais avancados, as de-
formacdes 6sseas tornam-se caracteristi-
cas da doenca, com flexdes nos ossos lon-
gos e hipertrofia do cranio (Rousiére et al.,
2003; Cravo, 2011). O diagndstico é fre-
guentemente feito durante analises de ro-
tina que revelam niveis elevados de fosfa-
tase alcalina ou através de exames de ima-
gem que identificam lesdes pagéticas
(Cravo, 2011; Pereira et al., 2014). A cintilo-
grafia dssea é considerada como sendo o
exame mais sensivel para confirmar o diag-
nostico e identificar todas as areas afetadas
(Roodman, 2003).

Embora a Doenga Ossea de Paget nido
tenha cura, o tratamento visa controlar o
processo acelerado de remodelagao dssea
e aliviar os sintomas, recorrendo a utiliza-
¢do de bisfosfonatos, que sdo os agentes
terapéuticos mais eficazes, substituindo a
calcitonina que foi a primeira terapia utili-
zada para o tratamento da doenga (Altman
etal., 1973). Estes medicamentos ajudam a
normalizar a remodelacdo déssea e a con-
trolar a dor dssea, sendo administrados a
pacientes com doenga ativa para evitar a
sua progressdo e complicacdes (Corral-Gu-
dino et al., 2017).

A presente revisao de literatura tem
como objetivo mapear a prevaléncia, as ca-
racteristicas clinicas, os diagndsticos e os
tratamentos adotados no contexto nacio-
nal.

METODOLOGIA

Ainvestigacao for realizada em cinco ba-
ses de dados: PubMed, SCOPUS, Web of
Science, B-on e RCAAP (Repositdrio Cienti-
fico de Acesso Aberto em Portugal). Foram
identificadas publicagdes utilizando as pa-
lavras-chave “doenca dssea de Paget” e
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“Portugal”, tanto em portugués como em
inglés. Analisaram-se artigos, relatérios de
caso e dissertagdes completas, de acesso li-
vre e com amostragem portuguesa. Além
disso, foram considerados dados sobre a
evolucdo do diagnéstico e do tratamento
clinico da DOP ao longo dos anos.

Os dados das publicagdes foram organi-
zados numa tabela, de forma a permitir
uma analise detalhada em relacdo ao(s) au-
tor(es), data de publicacdo, sexo, idade do
paciente quando diagnosticado, tipo de di-
agnostico, caracteristicas clinicas e trata-
mento. A selegao das publicagdes foi reali-
zada de forma independente por duas pes-
soas, que posteriormente se reuniram para
alcancar um consenso sobre as publicacdes
aincluir.

Nesta analise, foram excluidas as publi-
cacOes repetidas, as comunica¢des em con-
feréncias sem texto completo e as publica-
¢Oes de acesso restrito. Apds a leitura dos
resumos, foram excluidas as publica¢des
gue nao apresentavam amostra portu-
guesa ou que ndo apresentavam doentes
com DOP. Das 91 publicagdes inicialmente
encontradas, 15 avangaram para a fase de
analise.

RESULTADOS
Processo de sele¢ao das publicagoes
Identificaram-se 91 publicacdes, das
quais 15 (N=15) seguiram para analise.
Neste contexto, das 25 publica¢des encon-
tradas na base de dados PubMed, seis fo-
ram selecionadas. Das publicagdes exclui-
das, cinco ndo tinham acesso livre, quatro
ndo apresentavam amostra de Doenga Os-
sea de Paget e nove nao incluiam amostra
portuguesa. Relativamente as duas publi-
cacdes encontradas na SCOPUS, uma foi

RIAGE, 8 - pp. 328-340 - Julho — Dezembro 2025

selecionada e a outra foi excluida por nao
incluir uma amostra portuguesa. Na Web
of Science, foram identificadas 40 publica-
¢Oes, das quais uma foi selecionada para
analise e 23 foram excluidas por ndo apre-
sentarem amostra portuguesa, duas por-
que ndo tinham amostra de Doenca Ossea
de Paget, trés eram duplicadas, oito por se-
rem conferéncias das quais ndo havia texto
integral disponivel, e quatro nao tinham
acesso livre. Das oito publicagdes do
RCAAP, seis fazem parte da amostra da pre-
sente revisdo de literatura. Das publicacbes
excluidas, uma estava repetida e uma nao
continha informacgdo relevante para o es-
tudo. Das 16 publicagdes encontradas na B-
on, e apos a aplicacdo dos critérios de ex-
clusdo, nenhum trabalho foi incluido neste
estudo.

Amostra da revisao de literatura das publi-
cagOes utilizadas no presente trabalho

Das publicagdes utilizadas no presente
trabalho, 12 sdo artigos cientificos (Armas
et al., 2002; Cravo e Silva, 2006; Vaz et al.,
2010; Fernandes et al., 2013; Maia et al.,
2014; Duarte et al., 2014; Almeida et al.,
2016; Guerra et al., 2018; Ferreira et al.,
2019; Rodrigues et al., 2023; Carvalho et
al., 2024; Matos e Romeu, 2024) e trés te-
ses de mestrado (Santos, 2014; Alfaia,
2021; Miranda, 2022). As dissertacdes de
Mestrado sao da area da Biologia Humana
e Ambiente (Santos, 2014), Biologia Mole-
cular e Microbiana (Alfaia, 2021) e Medi-
cina (Miranda, 2022).

Distribuicao de sexo e idade no momento
do diagnéstico

O numero total de pacientes identifica-
dos com informagdes disponiveis sobre o
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sexo e a idade foi de 36, sendo que o nu-
mero de pacientes do sexo feminino (N=23)
foi superior ao numero de pacientes do
sexo masculino (N=13) (63,9% vs. 36,1%).
idade dos
aquando do diagndstico, esta variou entre

Relativamente a pacientes
0s 30 anos e os 87 anos, sendo a média das
idades no sexo feminino de 60,8 anos e no
sexo masculino de 59,2 anos. A distribuigao
por idade e sexo é apresentada na Figura 1,
na qual 50% dos pacientes eram menores
de 60 anos e 50% eram maiores de 60 anos.
De salientar que foram identificados cinco
pacientes com menos de 50 anos (quatro
do sexo feminino e um do sexo masculino),
e que a distribuicdo por sexo revelou uma
clara predominancia do sexo feminino no
grupo com mais de 80 anos.

19,4

=

40-49 50-59

EF @M

Idade do diagndstico (anos)

Figura 1: Frequéncia de casos de Doenca Ossea de
Paget de acordo com a idade do paciente aquando
do diagndstico e o sexo correspondente (total de 36
pacientes).

O numero total de pacientes identifica-
dos com informagao disponivel sobre o nu-
mero de ossos afetados foi de 45, sendo
gue 19 apresentam a forma monostdtica e
26, a forma polistética. Relativamente a lo-
calizacdo dos ossos afetados, verificaram-
se altera¢des no sacro, fémur, osso iliaco,
tibia, bacia, Umero,

cranio, vértebras,
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fibula, pélvis, tarso, clavicula, carpo, meta-
carpo, falanges, patela, escapula, coluna e
mandibula (Tabela 1).

Refe- Gé- Idade do Mo- Locali- Sinto- Tra-
réncia nero paciente nos- zagao mas/di- ta-
quando totico agnos- men
diagnos- / tico to
ticado /Poli-
os-
totico
Armas M 57 Mo- Pélvis -
etal. nos-
2002 tético
Cravo e F 56 Poli- Cranio Dor 6s- Pami
Silva os- sea, dro-
2006 tético FA nato
>1000UL
Vaz et F 70 Mo- Fémur Dor 6s- Rise-
al. 2010 nos- direito sea, dro-
tético FA ele- nato
vada
Fernan- F 87 Poli- Cranio, Dor 6s- Bis-
des et 0s- quadril sea, sen- fos-
al. 2013 tético es- sagbesde fona-
querdo formi- tos
gueiro
nos mem-
bros infe-
riores,
fraqueza
no brago
ena
perna es-
querdos,
FA=179
u/L
Duarte F 44 Poli- Cranio, Dor 6s- Alen-
etal. 0s- face, sea, de- dro-
2014 tética umero formagéo nato,
es- da calote Pami
querdo, craniana, dro-
coluna, sindrome nato
fémur di- demen-
reito, ba- cial,
cia FA=1586
u/L
Maia et F 40 Mo- Cranio Dor de Cal-
al. 2014 nos- cabega, cito-
totico perda au- nina,
ditiva e Bis-
zumbido, fos-
FAele- fona-
vada tos
Santos, F 58 Poli- Cranio, Dor 6s-
2014 os- escapula sea, de-
totico direita, formagéo
sacro, dssea,
pélvis di- fraturas,
reita, fé- perda de
mur di- audigaoe
reitoe ateroscle-
es- rose ge-
querdo, nerali-
patela zada.
direita,
tibia di-
reitae
es-
querdae
fibula di-
reita
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F 62 Poli- Cranio, Dor 6s- F 56 anos Poli- Cranio, Dor 6s-
os- umero sea, de- os- clavicu- sea, de-
tético es- formagéo tético las, ume-  formacgéo

querdo, dssea, ros, dssea,
pélvis osteoar- pélvis, fraturas,
es- trite se- patela osteoar-
querda, cundaria, direita, trite se-
fémur di- perda de falanges cundaria,
reito e audigéo, do pé di- perda au-
es- ateroscle- reito ditiva, ar-
querdo, rose ge- teroscle-
patela nerali- rose ge-
es- zada nerali-
querda, zada e hi-
tibia es- perparati-
querda, roidismo
fibula di- F - Poli- Coluna, Dor es-
reitae os- falanges quelética,
es- tético das duas osteoar-
querda maos trite se-
F 55 Poli- Cranio, Dor 6s- cundaria,
0s- sacro, sea, de- hiperten-
totico pélvis, formagéo sao, dia-
fémur dssea, tese go-
es- fraturas, tosa
querdo, osteoar- F - Poli- umeros, Dor es-
tibia di- trite se- os- falanges quelética,
reitae cundaria, tético das osteoar-
es- hidroce- maos, trite se-
querda, faliae patelas, cundaria,
tarso di- derrame ambas hiperpa-
reito pericar- as falan- ratiroi-
dico leve ges dos dismo, di-
pés abetes.
F 62 Poli- Cranio, Dor 6s-
0s- clavicula sea, 0s-
tético direita e teoartrite Almeida M 57 Poli- - Fraqueza
pélvis di- secunda- etal. os- nos mem-
reita riae 2016 tético bros infe-
perda au- riorese
ditiva subse-
quentein-
M 52 anos Poli- Fémur Dor 6ssea capaci-
os- direito e dade de
totico tibia es- andar,
querda histéria
F 30 anos Poli- Cranio, Dor éssea familiar
os- sacro, e osteoar- positiva
tético Umero trite se- para De-
direito e cundaria genera-
pélvis di- Gao Lobar
reita Fronto-
F 59 anos Poli- Cranio, Dor 6s- temporal
os- clavicu- sea, de- (DLF) e
tético las, co- formacao DOP*
luna ver- éssea, FA=127
tebral, fraturas, mg/dL
umeros, osteoar- F 57 - - Histdria
carpos, trite se- familiar
metacar- cundaria, positiva
pos e fa- AVC, hi- para DLF
langes perten- e DOP*
das duas Gao, hi- F 60 Poli- - Histdria
maos, perparati- os- familiar
maos, roidismo, totico positiva
pélvis, lipus e para DLF
patelas, artrite e DOP~*
tarsos, reuma-
metatar- toide. *Fendtipo
sos e fa- deDLFe
langes DOP fa-
dos pés miliar
com mu-
tacao
RIAGE, 8 - pp. 328-340 - Julho — Dezembro 2025 ISSN: 2795-559 - DOI: 10.61415/riage. 389



Doenca Ossea de Paget em Portugal: Revisdo Biblio-grafica sobre Prevaléncia, Caracteristicas Clinicas e Aborda-
gens Terapéuticas

SQSTM1 (50-80) Poli- Iliaco, Dor éssea
p.P392L e os- sacro
expanséo tético
(G4C2) no Rodri- 71 Mo- Clavicula Deforma-
gene gues et nos- direita Géo 6ssea
C9orf72 al. 2023 totico
Guerra F 82 Mo- Vertebra FA ele- Zole- Carva- 83 Mo- Cranio Deforma- Sem
etal. nos- lombar vada dro- lhoe nos- céo 6s- tra-
2018 totico nato Romeu totico sea, de- ta-
Ferreira F 84 Mo- Iliaco es- Dor 6s- Sem 2024 méncia ment
etal. nos- querdo sea, es- tra- progres- o
2019 totico clerose e ta- siva,
lesoes li- ment FA=761U
tica, con- o
drosar- Matos e 61 Mo- Maxila Deforma-
coma FA Romeu nos- Gé&o 0s-
=308 U/L 2024 totico sea, le-
Alfaia, F 50 Poli- Fémur Dor 6s- Acid soes es-
2021 0s- direito, sea, de- o clerédticas
tético iliacoes- formagéo alen-
querdo dssea, dro-
osteoar- nico,
trose se- Acid .
cundéis oa0. EM todos os estudos analisados em que
FAU=/1L14 d‘reéfoi possivel obter a informagdo relativa aos
nicgalores da atividade da fosfatase alcalina
F 37 Poli- Calote Dor 6s- Acid .
0s- crani- sea, dor opara os pacientes, esta encontrava-se ele-
tético ana, osteoarti- alen- . )
mandi-  cular,de- drv@da, acima dos valores considerados nor-
bula, co- formagéo nico . .
luna ver- ssea mais, antes do tratamento. Relativamente
tebral, ao tratamento referido pelos autores, a
clavicula
° maioria dos pacientes foi tratada com bis-
querdae
tibias fosfonatos, tendo sido referido tratamento
Mi- - (50-80) Mo- Sacro Dor 6ssea - i i
randa, nos- com pamidronato (Cravo e Silva, 2006; Al-
2022 totico . . . .
faia, 2021), calcitonina e, posteriormente,
- 50-280 Mo- S Dor 6 - . .
(50-80) Mo~ Sacro Dordssea  “picfosfonatos (Maia et al, 2014), zoledro-
tético nato/acido zoledrdnico (Guerra et al 2018;
- (50-80)  Mo-  Feémur  Doréssea  -Miranda, 2022; Alfaia, 2021; Rodrigues,
nos-
tético 2023), risedronato (Vaz et al 2010), alen-
- (50 -80) Mo- Fémur Dor ¢ssea - A .
nos- dronato e, posteriormente, pamidronato
totico
(Duarte et al., 2014).
- (90780 Mor o Fémur Dorosses Relativamente a origem dos pacientes,
totico verificou-se que 31 pacientes foram identi-
- (50-80)  Mo- liaco  Doréssea  -ficados na regido do Alentejo e Algarve, 13
nos-
tético pacientes da regidao Centro, cinco da regido
: (50-80)  Mo- llaco  Dorsdssea __-INOrte, quatro da area de Lisboa, e um dos
nos- . .
tStico Acores (ilha Terceira).
- (50-80) Mo- Iliaco Dor 6ssea - .
nos- DISCUSSAO
tético , ;
A Doenca Ossea de Paget (DOP) é o se-
- (50 -80) Poli- Iliaco Dor ¢ssea - . s T . .
o0s- gundo disturbio metabdlico 6sseo mais fre-
toti .
eree quente, depois da osteoporose (Kravets,
2018). A importancia dos estudos
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epidemiologicos da DOP reside no facto de
permitirem o estabelecimento de hipodte-
ses sobre a etiologia da doenga, proporcio-
nando dados que podem ajudar os respon-
saveis pela gestdo na atribuigao de recur-
sos de forma eficiente e direcionada.

A prevaléncia da DOP é geralmente con-
siderada como mais elevada nos homens
do que nas mulheres (na proporg¢do de 3:
2) assim como nos doentes mais velhos. E
muito pouco frequente com menos de 25
anos, ligeiramente mais frequente antes
dos 40 anos, e ocorre cinco vezes mais fre-
guentemente em doentes com mais de 85
anos do que naqueles com menos de 60
anos (Fishlock e Patel, 2018). Neste traba-
Iho verificou-se que na populacdo portu-
guesa os resultados disponiveis apontam
para uma predominancia de DOP nas mu-
Iheres. Além disso, a variacdo da idade dos
pacientes ao diagndstico (dos 30 aos 87
anos) reforca a necessidade de um maior
foco em estratégias de rastreio, particular-
mente em individuos com histdrico familiar
ou outros fatores de risco.

A prevaléncia da DOP varia de acordo
com a origem étnica e a localizacdo geogra-
fica. E mais frequente em pessoas de as-
cendéncia britanica sendo mais prevalente
no Reino Unido, Australia, Nova Zelandia e
Ameérica do Norte. Em contraste, é raro na
Escandindvia, Asia, Extremo Oriente e
Africa. A prevaléncia global é de aproxima-
damente 0,3% e tem vindo a diminuir len-
tamente nos ultimos anos (Fishlock e Patel,
2018). Nado existem dados que descrevam a
epidemiologia da DOP em Portugal. Os re-
sultados obtidos neste estudo indicam uma
prevaléncia de casos identificados na re-
gido sul do pais com 31 pacientes descritos
para o Alentejo e Algarve, dos 54 casos em
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que foi possivel estabelecer a area geogra-
fica.

Embora a causa exata da DOP seja des-
conhecida, a hipétese mais provavel é que
a origem da doencga esteja relacionada com
uma infecao paramixoviral em individuos
geneticamente vulneraveis (Kravets, 2018).
Esta hipdtese é apoiada por investiga¢des
in vivo que demonstraram que a coexpres-
sao do gene do nucleocapsideo do virus do
sarampo e a mutagdo no sequestossoma 1
—p62P394L, em murganhos, esta associada
ao desenvolvimento de lesGes dsseas pagé-
ticas graves. Foi sugerido que a mutagao
p62P394L e a indugao de IL-6 pelo gene do
nucleocapsideo do virus do sarampo de-
sempenham um papel fundamental na pa-
togénese da DOP (Kurihara et al 2011).

A Doenca Ossea de Paget é um disturbio
focal do metabolismo ésseo, cujo diagnds-
tico é muitas vezes realizado de forma inci-
dental, seja através da detecao de niveis
elevados de fosfatase alcalina em exames
de sangue de rotina, seja pela identificagao
de alteragbes radiograficas caracteristicas
em radiografias efetuadas por outros moti-
vos. No entanto, isso ndo significa que os
pacientes com DOP ndo apresentem quais-
quer sintomas da doenga. O sintoma mais
comum da DOP é a dor éssea, tendo sido
esta a manifestagdo predominantemente
descrita nos estudos analisados neste tra-
balho. Outros sintomas referenciados na
bibliografia (Kravets, 2018; Fishlock e Patel,
2018) e igualmente descritos nos trabalhos
analisados incluem perturbagdes musculo-
esqueléticas (curvatura dos ossos longos,
cranio aumentado, osteoartrose das articu-
lagdes adjacentes a lesGes pagéticas, fratu-
ras Osseas), perturbacdes neuroldgicas
(perda auditiva), doencas cardiovasculares
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(insuficiéncia cardiaca devido a alteracdes
no débito cardiaco, estenose adrtica) e
transformagao maligna (sarcomas).

Os casos monostoticos de DOP sao me-
nos comuns (cerca de 10-35% dos pacien-
tes) do que os casos de DOP poliostdtica as-
simétrica — cerca de 65-90% dos pacientes.
O fémur (25-46%) é o segundo local mais
comum de envolvimento esquelético na
DOP, a seguir a pélvis (21-75%). Na popu-
lagao portuguesa, de acordo com os dados
analisados, o numero de casos poliostoti-
cos é superior ao numero de casos monos-
toticos (26 vs. 19). Relativamente aos 0ssos
afetados, é de salientar que, embora a ten-
déncia corresponda a descrito na literatura
- sendo a pélvis e o fémur os 0ssos mais fre-
guentemente atingidos -, verificou-se tam-
bém um elevado nimero de casos em que
o cranio (N=15) foi o local de envolvimento
esquelético descrito.

Para o diagndstico da DOP, analisam-se
os marcadores bioquimicos séricos de re-
absorcdo dssea e realizam-se exames radi-
ograficos. O marcador bioquimico mais fre-
guentemente elevado é o nivel de fosfa-
tase alcalina, que reflete a atividade oste-
oblastica. Os resultados obtidos neste es-
tudo indicam uma prevaléncia significativa
de alteracdes nos valores da fosfatase alca-
lina, com niveis elevados antes do trata-
mento, sendo este um dos principais indi-
cadores da doenga.

A bibliografia indica que a cintigrafia 6s-
sea, a tomografia computorizada (TC) e a
radiografia convencional sdo as técnicas
mais utilizadas para avaliar as lesGes dsseas
na DOP. O quadro radiolégico varia conso-
ante a fase da progressao natural da do-
enca — osteolitica, mista osteoblastica/os-
teolitica ou fase tardia (Kravets, 2018;
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gens Terapéuticas

Fishlock e Patel, 2018). A cintigrafia dssea é
o método mais sensivel para detetar lesdes
pagéticas e é recomendada em todos os
pacientes para avaliar a extensdao da do-
enca (Appelman-Dijkstra e Papapoulos,
2018). Nos trabalhos analisados, consta-
tou-se que, na maioria dos casos, apds o di-
agnostico inicial por radiografia, a cintigra-
fia dssea foi utilizada para identificar os os-
sos afetados.

No tratamento da DOP, os farmacos de
eleicdo sdo os bisfosfonatos. Existem fortes
evidéncias de que a supressdao da remode-
lagao déssea através do tratamento com bis-
fosfonatos é altamente eficaz, promo-
vendo a cura de lesdes radioldgicas e res-
taurando a histologia normal do osso
(Ralston et al. 2008). Nos casos analisados
neste estudo, verificou-se que a maioria
dos doentes foi tratada com bisfosfonatos,
incluindo pamidronato, zoledronato e rise-
dronato, refletindo assim a pratica clinica
habitual, que visa reduzir a atividade oste-
oclastica e, consequentemente, o risco de
complicacbes associadas a doenca, como
fraturas e deformagdes dsseas.

A escolha do tratamento deve basear-se
nas caracteristicas individuais de cada do-
ente, incluindo a gravidade da doenca, a
presenga de comorbidades e a resposta a
tratamentos anteriores. A andlise da ativi-
dade da fosfatase alcalina, juntamente com
a avaliagdo das opgdes terapéuticas mais
comuns, como os bisfosfonatos, destaca a
importancia do diagnéstico precoce e do
acompanhamento regular para uma gestao
eficaz da DOP.

Estes dados contribuem para uma me-
Ihor compreensdo da epidemiologia da
DOP e sublinham a importancia da monito-
rizagdo continua e da investigagao sobre as
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causas e o tratamento da doenga. A combi-
nagdo de um diagndstico precoce com uma
gestao terapéutica adequada pode reduzir
significativamente o impacto da DOP na
gualidade de vida dos doentes, além de ali-
viar a sobrecarga dos sistemas de saude.

CONCLUSOES

A Doenca Ossea de Paget é uma patolo-
gia que pode ser ocasionalmente obser-
vada na pratica clinica. Atualmente, os bis-
fosfonatos representam o tratamento de
eleicdo para a DOP. Esta terapia revela-se,
na maioria dos casos, eficaz, proporcio-
nando remissdo clinica e bioquimica a
longo prazo.
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