RAWQOUIALGIAS E CIFOSE

DORSAL NA INFANCIA

Ana Rita Cravo,
Viviana Tavares,
Helena Canhio,
J. Canas da Silva

Servigo de Reumatologia do Hospital Garcia de Orta




RESUMAO

A osteoporose idiopdtica juvenil (OIJ) é uma doenca rara, de etiologia desconhecida, com inicio na idade
pré-pubertéria e habitualmente com remissdo espontanea apds a puberdade. Os autores descrevem o caso
de um jovem do sexo masculino, actualmente com 14 anos de idade, que inicia aos 12 anos dorso-lom-
balgias com cifose dorsal. Na altura da apresentacdo do quadro clinico, encontrava-se no percentil 25 para
a altura e ndo apresentava outra sintomatologia ou alteracées do exame objectivo para além das descri-
tas. Laboratorialmente registava-se discreta diminuicdo da vitamina D, a densitometria revelava um Z-
-score na coluna lombar de -5,3 e a radiografia, multiplas fracturas vertebrais. Foi feito o diagnéstico de
OIJ ap6s exclusdo de outras causas de osteoporose juvenil. Pela gravidade e repercussao do quadro, foi
submetido a tratamento com pamidronato, tendo-se verificado melhoria clinica e aumento de densida-
de mineral dssea ao fim de 6 meses. Aos 14 anos encontra-se assintomadtico.

Os autores apresentam este caso clinico, destacando a sua raridade e salientando que, apesar de na maio-
ria das situagdes a regressao ser espontanea e ndo necessitar de terapéutica, alguns casos de OIJ podem
persistir e evoluir com gravidade, associando-se a dor e a fracturas multiplas, justificando a intervencao
terapéutica.
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ABSTRALCT

Juvenile idiopathic osteoporosis (JIO) is a rare condition of unknown aetiology, with pre-pubertal onset
and frequently spontaneous remission after puberty. We report a case of a 14 years old boy, which two years
before began dorso-lumbar pain with dorsal kyphosis. At the age of 12, he was on percentil 25 for height
and had no other symptoms or alterations on physical exam. He had multiple vertebral fractures, a low
serum vitamin D, and a Z-score in lumbar spine of -5,3. Diagnosis of JIO was made after excluding other
causes of juvenile osteoporosis. He was submitted to pamidronate therapy and after six months showed
clinical and bone mineral density improvement. At the age of 14 he is asymptomatic.

The authors present this clinical case because of is rarity and to point out that although many cases have
spontaneous remission, without any therapy, some may persist and become more serious, with pain and
multiple fractures, justifying therapeutic intervention.
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Introducao

A osteoporose idiopatica juvenil éuma doencarara,
de etiologia desconhecida, com inicio naidade pré-
pubertdria e frequentemente com remissao espon-
tanea ap6s a puberdade'. O diagnéstico é de exclu-
sdo. Descrevemos um caso clinico de osteoporose
idiopdtica juvenil e a sua abordagem.

Caso clinico

H.EA., 14 anos de idade, sexo masculino, raca cau-
casiana, aparentemente saudédvel até Setembro de
1994 quando aos 3 anos de idade, ap6s queda com
traumatismo de alta energia, sofreu fractura sub-
trocantérica do fémur esquerdo e contusao da co-
luna cervical, com subluxacao rotatéria de C1-C2.
Foi internado no Servico de Ortopedia do Hospital
Garcia da Orta (HGO) e submetido a imobilizacao
unilateral com pelvi-poddlico durante cerca de 2
meses e areducao da subluxacado C1-C2, sob anes-
tesia geral. Nao se verificaram sequelas neurolégi-
cas. Em Maio de 1998, aos 7 anos de idade, sofreu
fractura supra-condiliana do imero direito ap6s
queda com traumatismo de baixa energia, tendo
sido submetido a imobilizacao.

Aos 12 anos de idade, foi referenciado pelo mé-
dico assistente a consulta de Reumatologia do
H.G.O, por apresentar dorso-lombalgias intensas e
persistentes de ritmo indefinido e cifose dorsal com
6 meses de duracao. Nesta altura apresentava 43,5
Kgde peso e 143,5cm de altura, encontrando-se no
percentil 25 para a altura e percentil 50-75 para o
peso. Encontrava-se no estddio 1 de Tanner, apre-
sentando um tronco curto devido a cifose dorsal.
Nao apresentava outras alteracdes ao exame objec-
tivo geral ou reumatolégico, nomeadamente alte-
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racoes da marcha ou deformacoes 6sseas, altera-
¢oes da denticdo, hipermobilidade articular, dimi-
nuicdo da acuidade auditiva, alteracdes oculares
ou da cicatrizagdo cutanea. Negava outra sintoma-
tologia como alteracdes do transito gastrointestinal
ou outros sintomas digestivos, queixas urindrias ou
respiratorias, artralgias ou artrite e lesdes cutane-
as. Nao havia histdria de distirbios alimentares ou
de ingestdo habitual de fairmacos, como corticos-
terdides, anticoagulantes ou anticonvulsivantes.
Tinha hébitos alimentares adequados para aidade.
Os antecedentes familiares eram irrelevantes.

Laboratorialmente apresentava hemoglobina de
11,9 mg/dl, VS 18 mm/12 h, fosfatase alcalina de
163 Ul e nao existiam alteracdes do balanco fosfo-
célcico ou das funcdes hepatica, renal e tiroideia.
O doseamento da paratormona (PTH) era normal
e o valor da vitamina D3 estava discretamente di-
minuido (17 ng/ml VR: 20-120).

Radiologicamente apresentava osteopenia e
multiplas fracturas dorso-lombares (Figura 1). A
densitometria 6ssea (DEXA) revelou um Z scorena
coluna lombar de -5,3.

Perante um adolescente com multiplas fracturas
osteoporoticas, paragem do crescimento, uma den-
sidade mineral 6ssea significativamente inferior ao
esperado para a sua idade, na auséncia de altera-
c¢oes clinicas ou laboratoriais sugestivas de osteo-
génese imperfeita, raquitismo ou de causas de os-
teoporose secunddria, foi diagnosticada osteopo-
rose idiopatica juvenil.

Iniciou terapéutica com célcio 500 mg/dia e vi-
tamina D 800 Ul/dia por via oral e foi reforcada a
dieta em alimentos com alto teor de célcio. Pela in-
tensidade das queixas 4lgicas, refractarias a anal-
gesia, associada a gravidade da osteoporose com
multiplas fracturas vertebrais, optou-se por efec-
tuar terapéutica com pamidronato 3 mg/kg, dividi-
do por 3 dias consecutivos, por via endovenosa.
Realizou 3 ciclos no total (més 1, més 2 e més 7). Seis
meses apos iniciar terapéutica ndo apresentava
queixas dlgicas, mantinha a capacidade funcional
total e tinha-se verificado um aumento de 2 cm de
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Figura |.Radiografia da coluna dorso-lombar com multi-
plas fracturas vertebrais.

altura, sem evidéncia de novas fracturas axiais ou
periféricas. ADEXA revelou um aumento de 58,8%
da densidade mineral 6ssea, apresentando na co-
luna lombar um Z-score de -3,8.

Actualmente, aos 14 anos, encontra-se assinto-
matico, sob terapéutica com célcio 500mg/dia, tem
1,66m de altura (percentil 50-75) e apresenta cifo-
se dorsal com lordose lombar compensadora (fi-
gura 2).

Discussao

A osteoporose (OP) é uma doencga 6ssea metab6-
lica que se associa a maior susceptibilidade a frac-
turas'. Na crianca ou no adolescente a OP é rara e
habitualmente secundéria a outras doencas ou far-
macos (Quadro I). No caso clinico descrito foram
pesquisadas e excluidas as causas de OP secunda-
ria e estabeleceu-se o diagnéstico de osteoporose

Figura 2. Cifose dorsal em doente com osteoporose idio-
patica juvenil.

idiopética juvenil (OI]).

Geralmente a osteoporose juvenil é assintoma-
tica, podendo ter como primeira manifestacao as
fracturas ap6s traumatismos minor durante as
actividades de vida didria'. Os locais de fractura
mais frequentes sao os 0ssos longos e as vértebras'.
Na observagao podem ser evidentes alteracoes do
desenvolvimento estaturo-ponderal e alteracoes
miusculo-esqueléticas, como a cifose dorsal. O
doente apresentava raquialgias, cifose dorsal e
fracturas vertebrais que sdo algumas das manifes-
tacoes mais frequentemente encontradas.

A massa 6ssea habitualmente é avaliada pela
DEXA (dual energy x-ray absorptiometry)'?. Nas
criancas deve ser tido em conta a maturidade es-
quelética, o desenvolvimento estaturo-ponderal, a
etnia, o estadio da puberdade, para que a inter-
pretacdo da DEXA seja apropriada'. O T-score ndao
serve para diagndstico devendo ser utilizado o Z-
-score. Sao considerados anormais, valores infe-
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Quadro 1. Classificacao das causas de osteoporose'

Osteoporose primaria

Osteogénese imperfeita

Osteoporose idiopatica juvenil

Osteoporose secundaria

Doengas do sistema digestivo
Doencas hepatobiliares, doenga inflamatéria intestinal

Doengas nutricionais

M4 absor¢io, desnutricio

Doencas neoplasicas

Leucemias, linfomas, neuroblastoma

Doengas renais

Insuficiéncia renal, acidose tubular renal, hipercalcitria idiopatica

Doencgas do tecido conectivo
Artrite reumatdide juvenil, lGpus eritematoso sistémico, dermatomiosite juvenil

Doengas pulmonares

Asma, fibrose quistica

Doencas enddcrinas

Hipopituitarismo, S. Cushing, hipertiroidismo, hipogonadismo

Doengas neuropsiquiatricas

Anorexia nervosa, paralisia cerebral, paraplegia

Farmacos

Corticosterdides, metotrexato, anticoagulantes, anticonvulsivantes

riores a -1 e que a crianca tem OP quando este é
inferior a -2%. No caso descrito o Z-score era de
-5,3.

No caso clinico descrito, tratava-se de um rapaz
de 12 anos de idade com OP priméria, com multi-
plas fracturas, sintomética e com repercussao fun-
cional, com o diagnéstico de OIJ.

A O]J é uma doenca rara que pode surgir entre
0s 8 e 0s 14 anos e afecta principalmente o sexo
masculino?. Foi descrita por Dent e Friedman que
a diferenciaram da osteogénese imperfeita e de
outras formas de osteoporose juvenil’. E desco-
nhecida a sua etiologia** e o seu diagnostico é di-
ficil. A doenca tem um curso agudo, geralmente
durante um periodo de 2 a 4 anos. As manifesta-
¢oes clinicas podem ser inespecificas e variam con-
soante o grau de osteoporose'. Para além das frac-
turas dos ossos longos e de vértebras pode existir
consolidacao de fracturas com osso de baixa den-
sidade'. As artralgias dos joelhos e tornozelos sdao
frequentes, podendo ainda surgir lombalgia asso-
ciada ou ndo a fractura vertebral. Nos casos mais
graves com envolvimento dos membros inferiores
verifica-se dificuldade na marcha. As fracturas
consecutivas das metéfises de ossos longos podem
originar deformidade 6ssea permanente'**. Pode
verificar-se aparecimento de deformidade de todas

as vértebras dorsais e lombares como consequén-
cia de multiplas fracturas vertebrais®, como se ve-
rificou no caso descrito. Apds a maturidade do es-
queleto verifica-se frequentemente a cura da doen-
¢a, sendo o prognostico favordvel. Nos casos ligei-
ros a moderados os doentes podem permanecer
com uma cifose ligeira, baixa estatura e deformi-
dades 6sseas secunddrias as fracturas. A doenga
mais grave pode ser incapacitante para as activi-
dades de vida didria®.

No caso apresentado apenas se verificou discre-
ta diminuicdo dos valores de vitamina D, mas por
vezes existe um balanco negativo de célcio associa-
do a diminuicao da absorc¢do de cdlcio e a baixos
niveis de 1,25-dihidroxivitamina D?. O célcio e f6s-
foro séricos sdo normais, assim como o doseamen-
to da PTH. Pode existir um aumento ligeiro da fos-
fatase alcalina sérica e da hidroxiprolina urindria®.

O tratamento habitual consiste em proteger a
coluna vertebral até ocorrer a remissdo. Estdo des-
critos alguns ensaios com terapéutica com célcio,
calcitriol, fldor e pamidronato®, mas devido a fre-
quente remissao espontanea, ndo ha dados sufi-
cientes para que se estabeleca a eficicia de um de-
terminado regime terapéutico’.

Os bifosfonatos actuam directamente sobre os
osteoclastos, diminuindo a sua actividade e indi-
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rectamente sobre os osteoblastos, aumentando a
formacao de osso. Nas criancas parecem ser bené-
ficos para o tratamento da osteoporose>*’ mas
sabe-se pouco acerca dos seus efeitos adversos a
longo termo®. No caso clinico descrito optou-se
pela administragdo de pamidronato segundo o
protocolo existente para o tratamento da osteogé-
nese imperfeita, devido a sua gravidade traduzida
por multiplas fracturas, a refractariedade das quei-
xas algicas e a repercussdo funcional associada.
Apesar da evolucgao clinica favoravel, que esté de
acordo com o relatado noutras publicagdes®®’, per-
sistem duvidas sobre qual o esquema e a atitude
terapéutica mais adequada para estes doentes, so-
bre como optimizar a monitorizacao e quanto aos
melhores preditores de prognéstico e de decisdao
para tratar.
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