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Resumo 

 

Introdução: A Doença Óssea de Paget (DOP) ou Osteíte Deformante é uma 

doença óssea crónica focal, caracterizada por uma taxa de remodelação óssea acelerada 

que, por sua vez, leva à formação de um novo osso desorganizado, aumentado e com 

estrutura enfraquecida, propenso a deformidades e fraturas. Tanto a prevalência como 

a apresentação clínica e demográfica desta condição clínica podem variar consoante a 

população. Desta forma, face à morbilidade que esta doença pode causar, é importante 

conhecer as suas características. 

Objetivo: Este estudo tem como objetivo a avaliação e caracterização dos 

parâmetros demográficos, clínicos, bioquímicos, imagiológicos e tratamento de 

pacientes com o diagnóstico de DOP seguidos na Unidade de Reumatologia da Unidade 

Local de Saúde Castelo Branco (ULSCB). 

Metodologia: Para a concretização desta investigação, foi realizado um estudo 

observacional, retrospetivo e transversal dos utentes com DOP desde março de 2011 até 

setembro de 2021, na Unidade de Reumatologia da ULSCB. Foram recolhidos dados 

demográficos, ano de apresentação, sintomas, existência ou não de complicações à data 

de apresentação da doença e durante o período de follow-up. Também foi feita análise 

dos exames imagiológicos efetuados em todos os pacientes. Para a recolha de dados 

procedeu-se à consulta do processo clínico eletrónico e, posteriormente, o tratamento 

de dados foi realizado no programa Microsoft Excel®. 

Resultados: Este estudo sobre a DOP teve predominância masculina (90%) com 

uma idade média ao diagnóstico de 66.1 anos. Em nenhum dos casos foi reportada a 

existência de história familiar, bem como nenhum paciente se apresentou 

assintomático ao diagnóstico, tendo todos exibido um certo grau de dor óssea ou dor 

lombar. Não houve ainda nenhum registo da ocorrência de alguma fratura patológica. A 

forma monostótica da doença foi a mais prevalente, sendo observada em 80% dos 

pacientes. Os ossos afetados foram o sacro (30%), o ilíaco (50%) e o fémur (30%). 

Relativamente à Fosfatase Alcalina (FA) sérica, 50% dos doentes apresentaram este 

parâmetro aumentado ao diagnóstico, com uma média de 150.2 IU/L. Importante 

acrescentar que todos os casos foram sujeitos a uma avaliação por cintigrafia óssea para 

estudo da extensão da doença. Em termos de tratamento, 80% dos pacientes foram 

sujeitos ao tratamento com Ácido Zoledrónico com resultados muito satisfatórios tanto 
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no controlo dos sintomas como na redução dos níveis de FA. Apenas em um caso foi 

necessário um segundo ciclo de tratamento, após 5 anos, por nova elevação dos níveis 

de FA. 

Conclusão: O presente estudo demonstrou tanto a existência como as 

manifestações clínicas da DOP na Unidade de Reumatologia de Castelo Branco, 

revelando que esta é uma condição clínica muito rara entre a população portuguesa. 

Dentro da amostra analisada há uma maioria masculina e da doença monostótica, sem 

história familiar significativa. Tanto as características clínicas como bioquímicas 

clássicas apresentaram uma boa resposta à terapêutica com bifosfonato. No entanto, as 

características demográficas e de apresentação clínica diferem da maioria dos estudos 

realizados em vários países, o que pode ter sido causado pelo reduzido tamanho da 

amostra utilizada. 
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Abstract 

 

Introduction: The Paget’s Bone Disease (PBD) or osteitis deformans is a chronic 

focal bone disease, characterized by an accelerated rate of bone remodelling which in 

turn leads to the formation of a new disorganized and increased bone, with a weakened 

structure, prone to deformities and fractures. Both the prevalence and the clinical and 

demographic presentation of this condition may vary according to the population. 

Thus, given the morbidity that this disease can cause, it is important to know its 

characteristics. 

Objective: This study aims to evaluate and characterize the demographic, clinical, 

biochemical, imaging and treatment parameters of patients with the diagnosis of PBD 

followed at the Rheumatology department of the Unidade Local de Saúde de Castelo 

Branco (ULSCB). 

Methods: To carry out this investigation, an observational, retrospective and cross-

sectional study of patients with PBD was made from march 2011 until september 2021, 

at the ULSCB Rheumatology department. Demographic data, year of presentation, 

symptoms, existence or not of complications at the time of the disease presentation and 

during the follow-up were collected. Analysis of the imagiologic exams performed in all 

patients was also made. For data collection, the electronic clinical file was consulted 

and, subsequently, the data processing was carried out using the Microsoft Excel® 

program.  

Results: This study about PBD had a male predominance (90%) with a mean age at 

diagnosis of 66.1 years. No positive family history was reported nor was any patient 

asymptomatic at diagnosis, having everyone exhibited a certain degree of bone pain or 

low back pain. Still, there was no report of the occurrence of any pathologic fracture. 

The monostotic form of the disease was the most prevalent, being observed in 80% of 

the patients. The bones affected were the sacrum (30%), the iliac (50%) and the femur 

(30%). Regarding the serum alkaline phosphatase (AP), 50% of the patients had this 

parameter increased at diagnosis, with an average of 150.2 IU/L. It is also important to 

add that all cases were submitted to an evaluation by bone scintigraphy to study the 

extent of the disease. In relation to the treatment, 80% patients underwent treatment 

with zoledronic acid with very satisfactory results both in controlling the symptoms and 

reducing the levels of AP. There was only one case where a second cycle of treatment 

was necessary, after 5 years, due to a new increase in AP levels. 
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Conclusion: This present study demonstrated both the existence and the clinical 

manifestations of PBD at the Castelo Branco Rheumatology Unit, revealing that this is a 

very rare clinical condition among the Portuguese population. Within the analysed 

sample there is a male majority as well as the monostotic form of the disease, without 

significant family history. Both clinical and classical biochemical features showed a 

good response to the therapy with biphosphonates. However, the demographic 

characteristics and clinical presentation differ from most studies carried out in several 

countries, which may have been caused by the small sample size used.  

 

 

Keywords 

 

Paget’s Bone Disease;osteitis deformans;Bone;Biphosponates;Zoledronic acid.
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Capítulo 1 - Introdução 

1.1 Definição 

A Doença Óssea de Paget (DOP), ou Osteíte Deformante, foi descrita pela primeira vez 

em 1876 pelo cirurgião inglês James Paget (1) Esta é uma doença óssea crónica focal 

caracterizada por uma taxa de remodelação óssea acelerada, em que existe uma 

combinação entre um aumento da reabsorção aliado a um aumento da formação óssea 

(2). Pode assumir a forma monostótica ou a forma poliostótica. A excessiva reabsorção 

óssea osteoclástica, seguida secundariamente do aumento da atividade osteoblástica, 

leva à substituição do osso normal por um osso desorganizado, aumentado, e com 

estrutura enfraquecida, propensa a deformidades e fraturas (3). 

1.2 Epidemiologia 

É a segunda doença mais comum do metabolismo ósseo, depois da Osteoporose (OP), e 

afeta 2-4% dos adultos com mais de 55 anos (4). Tem ainda uma distribuição geográfica 

variável. Os países com maior incidência desta condição são Inglaterra, Estados Unidos 

da América (EUA), Nova Zelândia e Austrália, sendo rara na Escandinávia e na Ásia. Na 

América do Sul, no Brasil, afeta predominantemente os pacientes de ascendência 

europeia (5). A prevalência é similar nos dois sexos, com ligeira predominância no sexo 

masculino (2 homens para 1 mulher) (6). Importante ainda referir que é mais comum 

em indivíduos caucasianos e que a sua incidência aumenta com a idade, sendo mais 

frequente acima dos 60 anos e muito rara antes dos 40 anos de idade (2). 

1.3 Patogénese & Etiologia 

Numa fase inicial, um elevado número de osteoclastos, de tamanho e núcleo mais 

alargado do que o normal, apresentam atividade aumentada com um consequente 

aumento da reabsorção óssea em determinados locais afetados. Posteriormente a este 

processo osteolítico inicial, ocorre um aumento secundário da formação óssea, 

culminando na deposição de novo osso cuja arquitetura se apresenta desorganizada (7). 

A combinação destas duas ações leva à criação de um osso altamente vascularizado e 

expandido, de baixa qualidade, com áreas líticas e escleróticas (1). Este novo desenho 

do osso torna propício a ocorrência de deformidades e fraturas. Os principais locais 

comprometidos na DOP são as vértebras, os ossos longos dos membros inferiores, a 

pélvis (sacro e ilíaco) e o crânio (5). 

A etiologia da doença ainda permanece relativamente controversa, com evidência do 

envolvimento de fatores genéticos e ambientais (8). O gene SQSTM1 é o gene mais 

importante associado à doença identificado até à data (9). Mutações (P392L) desse 
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gene têm sido detetadas em mais de 30% dos casos de DOP Familiar (10). A história 

familiar está presente em cerca de 15% dos pacientes e familiares em 1º grau de 

pacientes com esta condição têm um risco sete vezes maior de desenvolver a doença 

(11) (12). No entanto, o decréscimo na incidência juntamente com o facto de que nem 

toda a gente com este defeito genético desenvolve DOP sugere que existem fatores 

ambientais que também desempenham um papel importante na patogénese desta 

condição (13). Atualmente, estes fatores ainda não estão de todo compreendidos, sendo 

que existe a ideia algo consensual de que o paramyxovirus possa ser uma causa 

possível da DOP (14). 

1.4 Apresentação Clínica 

Esta condição habitualmente é assintomática, sendo que, na maior parte dos casos, é 

detetada acidentalmente em pacientes que são submetidos a investigação radiológica 

ou bioquímica por outras razões (15). As manifestações clínicas mais frequentes, 

quando presentes, são a dor, deformidades ósseas, fraturas e artrite secundária (16). 

Para além disto, importante denotar que os sinais e sintomas variam com a região do 

corpo afetada, seja pelo grau de comprometimento ósseo, seja pela relação do osso 

pagético com as estruturas adjacentes (8). 

1.5 Complicações 

As complicações mais comuns da DOP incluem fraturas patológicas, deformidades 

ósseas, artrite degenerativa, perda da audição (por compressão do VIII par craniano), 

compressão nervosa, hipercalcemia durante um período prolongado de imobilização, 

aumento do débito cardíaco nos casos de envolvimento ósseo grave e, mais raramente, 

osteossarcoma (3). 

1.6 Diagnóstico 

O diagnóstico da DOP baseia-se na combinação dos sintomas clínicos, com a elevação 

da concentração de Fosfatase Alcalina (FA) sérica num paciente com um Raio-X típico 

com zonas de osteosclerose, de osteólise e expansão óssea (15). Imagiologicamente, o 

principal método diagnóstico é o radiológico. Através dele, como já referido, são 

observadas lesões mistas, com áreas de osteólise (lesões em forma de “chama de vela” 

em ossos longos e OP circunscrita no crânio), resultantes do aumento da atividade 

osteoclástica, lesões escleróticas, resultantes do aumento da formação óssea, ossos 

aumentados de tamanho e espessamento cortical (3). A cintigrafia óssea, apesar de 

pouco específica, tem alta sensibilidade e é útil para avaliar a extensão da doença. No 

entanto, por ser menos específica que a radiografia convencional, as lesões vistas na 
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cintigrafia necessitam de confirmação radiológica em pelo menos um local (17). As 

lesões da DOP são hipercaptantes na cintigrafia óssea (2). 

1.7 Tratamento 

O tratamento desta condição clínica tem como propósito a restauração do metabolismo 

ósseo normal, aliviar a dor óssea, prevenir futuras complicações, entre elas, 

deformidades ósseas, fraturas, osteoartrose secundária e compressão de estruturas 

nervosas, preparar para cirurgia ortopédica de forma a reduzir o sangramento e 

controlar a hipercalcemia devido a imobilização (5).  

O tratamento atual de primeira linha para a doença ativa, ou para aqueles em risco de 

complicações, são os bifosfonatos (BF), cuja ação se prende na inibição do turnover 

ósseo, com consequente alívio da dor óssea (15). O primeiro BF usado na DOP foi o 

etidronato, em 1971. A dose preconizada é de 5 mg/kg ao dia (dose média 400 mg/dia) 

por 6 meses. Em geral, pacientes com muita atividade da doença têm moderada 

melhoria clínica e bioquímica, contudo, apresentam recidiva rápida após a interrupção 

da medicação, com tendência a tornarem-se resistentes após repetidos cursos da 

terapia. (3) De referir que nesta classe farmacológica, há vários BF, entre eles: 

etidronato, alendronato, risedronato, ibandronato, pamidronato e zoledronato. Este 

último é uma nova geração de BF (terceira geração) e parece ser o mais potente. É 

10.000 vezes mais potente que o etidronato e 100 vezes mais que o pamidronato (3). O 

seu efeito no esqueleto pode permanecer durante meses e talvez anos. Por isso, e 

atendendo à evidência científica do ácido zoledrónico (AZ) ser uma fármaco potente e 

levar a uma remissão mais rápida e prolongada no tratamento da DOP, este constitui a 

terapêutica inicial preconizada através de uma administração de 5mg intravenoso (1) 

(3) . De salientar ainda que todos os pacientes tratados com BF devem receber 

suplementação de Cálcio e Vitamina D (3). 

Tabela 1 - Principais bifosfonatos utilizados na Doença Óssea de Paget (3) 
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No entanto, apesar dos BF, a primeira terapia utilizada no tratamento da DOP, por 

volta da década de 70, foi a calcitonina. Este fármaco exerce a sua função diretamente 

nos recetores da calcitonina dos osteoclastos (8). Atua suprimindo o turnover ósseo e 

atenua a dor óssea. Contudo, é menos efetiva, causa resistência adquirida e ainda 

provoca mais efeitos adversos do que os BF (5). Por estas razões, estava reservada como 

segunda linha, em indivíduos que fossem intolerantes àqueles últimos. Porém, a partir 

de 2012, e após revisão dos benefícios versus riscos deste medicamento - onde se 

verificou haver um risco acrescido de neoplasia em relação às mais-valias do fármaco - 

a agência europeia do medicamento apenas disponibiliza e autoriza a utilização de 

calcitonina endovenosa por um período máximo de três meses e restringido a doentes 

que não respondem ou não toleram outros tratamentos alternativos (por exemplo, 

doentes com insuficiência renal) (18) (19). 

Os procedimentos cirúrgicos estão indicados em certas situações, tais como prótese da 

anca, em caso de osteoartrose grave, osteotomia tibial para correção de uma tíbia 

deformada, craniotomia occipital para descompressão da fossa posterior em pacientes 

com platibasia ou para descompressão de nervos (3). 

Em relação ao controlo e alívio da dor, quando diretamente atribuída à DOP, e que não 

é aliviada pelo tratamento anti-reabsortivo (BF), poderá ser usado o paracetamol ou 

anti-inflamatórios não-esteróides ou inibidores da cox-2 (3). 

1.8 Monitorização & Seguimento 

Como seguimento de uma pessoa com DOP, a FA é o marcador de turnover ósseo mais 

comumente usado na prática clínica, pelo facto dos seus níveis apresentarem uma boa 

correlação com a atividade e extensão da doença, tendo também um ótimo coeficiente 

de variação (<10%) (4). A partir deste marcador, considera-se remissão quando são 

atingidos níveis normais de FA, e remissão parcial quando há uma descida de mais de 

75%, 3 a 6 meses após o tratamento. (3) A FA deve ser quantificada a cada 4 a 6 meses 

depois do tratamento e um novo tratamento deve ser instituído quando o seu valor se 

encontra acima do normal ou acima do valor que foi previamente registado (5). 
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Capítulo 2 - Materiais e Métodos 

Atendendo à raridade da DOP e ao facto de existir apenas uma publicação científica sob 

a forma de artigo, em Portugal, acerca de doentes com esta patologia, entendeu-se fazer 

investigação nesta área das doenças do metabolismo ósseo com a finalidade de 

contribuir para um melhor conhecimento da DOP na Beira Interior. 

Para a realização desta investigação, foi feita uma avaliação de todos os doentes com 

diagnóstico de DOP, na Unidade de Reumatologia da Unidade Local de Saúde Castelo 

Branco (ULSCB), com o código diagnóstico 731.0 da International Classification of 

Diseases 9 (ICD-9). 

Tendo em conta o objetivo da presente investigação, foi realizado um estudo 

observacional, retrospetivo e transversal dos utentes com este diagnóstico desde março 

de 2011 até setembro de 2021. 

A recolha de dados foi efetuada a partir do processo clínico eletrónico e o tratamento 

dos mesmos foi realizado no programa Microsoft Excel®. 

A presente investigação obteve o parecer favorável da Comissão de Ética da Unidade 

Local de Saúde de Castelo Branco (Anexo 1 e Anexo 2). Adjuvante a isso o investigador 

deste estudo regeu-se pelas boas práticas éticas e legais. Adicionalmente, devido à 

natureza observacional da recolha de dados, não foi necessária a obtenção de 

consentimento informado por parte dos utentes que integram a investigação. O 

anonimato da recolha de dados foi garantido através da atribuição de um código 

numérico aos doentes, não constando na base de dados informática qualquer elemento 

identificativo dos mesmos. 
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Capítulo 3 - Resultados 

3.1 Género 

Neste estudo reportou-se uma elevada prevalência da DOP na população masculina, 

dado que dos 10 doentes observados em consulta da Unidade de Reumatologia da 

ULSCB, 9 são do sexo masculino (90%) e 1 é do sexo feminino (10%). 

Neste grupo em análise, 8 doentes eram reformados. Apenas um era ex-fumador. Os 

restantes não tinham quaisquer hábitos tabágicos. 

Gráfico 1 - Distribuição dos doentes por género 

90%
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3.2 Idade 

Relativamente à idade dos pacientes aquando do diagnóstico, esta varia entre os 51 

anos e os 84 anos, sendo a média de 66.1 anos, com um desvio padrão de, 

aproximadamente, 11.4 anos. A mediana das idades corresponde a 62 anos. Esta 

situação poderá sugerir que se trata de uma doença característica de idades avançadas. 
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Gráfico 2 - Distribuição dos doentes por grupo etário 
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3.3 Local de Afeção 

Quanto ao local afetado, 3 doentes (30%) demonstraram afeção do sacro (2 em forma 

monostótica e 1 em forma poliostótica); outros 3 (30%) viram o fémur a ser o osso 

atingido (todos em forma monostótica) e outros 5 (50%) tiveram o osso ilíaco como 

local de envolvimento da doença (3 na forma monostótica e 2 na forma poliostótica).  

Gráfico 3 - Distribuição dos doentes por local de afeção 
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Em termos de envolvimento, do total dos 10 doentes avaliados, 8 pacientes (80%) 

apresentaram a forma monostótica, enquanto os restantes 2 (20%) a forma 

poliostótica. 
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Gráfico 4 - Distribuição dos doentes por forma da doença 

 

3.4 Apresentação Clínica 

Neste estudo verificou-se que todos os doentes apresentaram a clínica típica da doença, 

com dor óssea ou dor lombar. De assinalar ainda que nenhum dos doentes exibiu 

quaisquer fraturas patológicas.  

3.5 Diagnóstico 

No que se refere a este item, é relevante mencionar que todos estes doentes foram 

submetidos a cintigrafia óssea para avaliação da extensão da doença. Adicionalmente, 

em nenhum dos casos foi reportada a existência de história familiar desta condição 

clínica. 

3.6 Análises Laboratoriais 

3.6.1 Fosfatase Alcalina inicial (FAi) 

Quanto à FAi sérica, após a primeira consulta, observou-se que 5 dos 10 doentes (50%) 

exibiam este parâmetro aumentado. A média do valor de FAi foi de 160.2 IU/L, sendo o 

máximo de 421 IU/L e mínimo de 63 IU/L. 
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Gráfico 5 - Distribuição dos doentes por valor de fosfatase alcalina inicial 
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3.6.2 Cálcio (Ca2+) 

No caso do Ca2+ sérico, também medido após a primeira consulta, apenas um doente 

apresentou alterações a este nível (hipocalcemia), estando todos os demais dentro dos 

valores de referência. A média do valor de Ca2+=9.3 mg/dL, máximo de 10 mg/dL e 

mínimo de 8.3 mg/dL. 

Gráfico 6 - Distribuição dos doentes por valor de cálcio 
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3.6.3 Hormona Paratiróidea intacta (iPTH) 

Relativamente à iPTH, verificou-se que, dos 9 doentes que fizeram esta avaliação, 

apenas 1 deles (11.1%) apresentou valores mais elevados (hiperparatiroidismo) em 

comparação com os níveis de referência. 
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Gráfico 7 - Distribuição dos doentes por valor de hormona paratiróidea intacta 
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3.6.4 Vitamina D 

A Vitamina D, também integrada no estudo do metabolismo ósseo, expôs valores algo 

discrepantes em torno dos 9 pacientes que fizeram tal avaliação laboratorial em 

consulta nesta Unidade. Foi possível aferir que 7 pacientes (cerca de 77.8%) exibiram 

valores diminuídos relativamente àqueles que são considerados dentro da normalidade 

(acima de 30mg/ml): 3 pacientes apresentavam défices moderados e os demais 4 

défices ligeiros. 

A média do valor de 25-OH-vitamina D foi de 23.3 ng/ml, sendo o máximo de 41.8 

ng/ml e mínimo de 10.5 ng/ml. 

Gráfico 8 - Distribuição dos doentes por valor de vitamina D 

 

3.7 Tratamento 

Relativamente ao tratamento, 8 pacientes foram submetidos a tratamento com AZ 

endovenoso (80%). Os restantes 2 não necessitaram de tal (20%). 
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Gráfico 9 - Distribuição dos doentes por tratamento 
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De salientar que neste grupo de 10 doentes, houve necessidade de retratamento de um 

dos doentes (10%), novamente com AZ, ao fim de 5 anos, por se verificar uma nova 

elevação dos valores de FA. 

3.8 Fosfatase Alcalina atual 

Atualmente, através da monitorização da doença a partir da concentração sérica da FA, 

foi possível constatar que todos os doentes ainda seguidos em consulta apresentam 

valores normais deste marcador bioquímico, exceção feita ao doente que teve 

necessidade de retratamento. 

3.9 Seguimento 

No caso do seguimento atual dos doentes em consulta, 5 doentes (50%) mantêm 

acompanhamento nesta Unidade. Dos demais, 2 abandonaram a consulta e os restantes 

3 tiveram orientação para o médico de família.  

 

 

 

 

 

 

 



Caracterização da Doença Óssea de Paget em doentes seguidos numa Unidade do Centro de Portugal – Aspetos clínicos e demográficos 

 

 13 

Capítulo 4 – Discussão 

A prevalência da DOP é muito heterogénea e é amplamente desconhecida em Portugal. 

Tal acontece pelo facto de terem sido realizados poucos estudos em relação à 

prevalência, distribuição geográfica e/ou aspetos clínicos desta condição. Contudo, 

após uma pesquisa exaustiva, a nível nacional, só houve apenas dois estudos realizados 

nesta área (um de 1987 publicado sob a forma de artigo científico (20) e outro de 2020 

sob a forma de abstract em congresso internacional (21)). Desta forma, devido à 

raridade da mesma, a prevalência da DOP em Portugal ainda está por ser determinada.  

No estudo publicado em 1987, retrospetivo, que avaliou utentes de 1982 a 1987, com 

um total de 30 doentes, a idade média foi de 69.3±7,9 anos: a maioria dos doentes 

(43,3%) tinham idades entre os 71 e 80 anos e apenas 3 doentes (10%) apresentavam 

mais de 81 anos. Entre os 51 e os 60 anos só havia 5 doentes (16.7%), todos do sexo 

feminino. Os restantes 9 doentes (30%) tinham idades compreendidas entre os 61 e os 

70 anos (20). Por sua vez, o outro estudo mencionado anteriormente foi realizado no 

Algarve com 12 doentes, onde a idade aquando do diagnóstico rondou os 70.8 anos 

(21). Neste trabalho levado a cabo na ULSCB a idade média foi de aproximadamente 

66.1 anos. 

Em ambos os estudos (Algarve e Castelo Branco), foi demonstrada uma predominância 

masculina. Porém, no trabalho realizado no hospital de Santa Maria – Lisboa, 

verificou-se uma dominância do sexo feminino, sendo que doze doentes eram do sexo 

masculino (40%) e dezoito do sexo feminino (60%) (20). Contudo, no Algarve, existe 

uma maior prevalência da forma poliostótica da doença, com 83%, que não vai de 

encontro com os dados deste estudo onde a forma monostótica foi a mais prevalente, 

com 80%. Relativamente ao tratamento com BF, em ambos os trabalhos foi sempre 

utilizado o AZ e em ambos foram verificados excelentes resultados em termos tanto do 

controlo da dor óssea como da diminuição dos níveis de FA (21).  

Existem variações regionais consideráveis nas características da DOP a nível mundial. 

Enquanto mais mulheres foram afetadas no Brasil (22), no Japão (23) e na Tunísia 

(24), este estudo, como já mencionado anteriormente, demonstrou uma maior 

incidência ao nível do sexo masculino. Predominância masculina foi também reportada 

na China (25), no Reino Unido (26) e nos EUA (27). 

De acordo com a literatura, a incidência da DOP aumenta com a idade, o que está em 

concordância tanto com este trabalho como com vários estudos realizados em 

diferentes países, sendo muito rara a apresentação da doença em idades abaixo dos 40. 
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A título de exemplo, nesta região a idade média ao diagnóstico rondou os 66.1 anos, 

enquanto na Tunísia a idade média foi de 64,9 anos (24), nos EUA de 69,6 anos (27) e 

no Reino Unido de 75 anos (26). 

Em contraste com algumas investigações, no caso desta região nenhum dos doentes 

apresentou história familiar positiva relativamente a esta doença. Porém, o tamanho da 

amostra é reduzido para esta observação. No estudo de Lisboa, apenas um doente 

apresentou história familiar de DOP (20). Como exemplo, agregação familiar foi 

observada em 8,2% no Brasil (22) e 6,3% no Japão (23). Esta informação sugere que 

fatores genéticos podem desempenhar um papel importante no desenvolvimento desta 

doença. 

A distribuição dos ossos afetados também variou entre os vários países. Na presente 

investigação, houve uma superioridade ao nível do número de doentes que viram o 

sacro a ser o local atingido pela doença (5 doentes, 50%) e uma igualdade entre o 

número de doentes que apresentaram afeção ao nível do ilíaco e do fémur (3 doentes 

cada; 30%, cada grupo). No entanto, tanto na Índia (28), Austrália (29) e Japão (23) a 

pélvis (ilíaco + sacro) foi a área mais atingida pela DOP. Além disso, nesta Unidade o 

envolvimento monostótico foi predominante, sendo observado em 80% dos pacientes. 

O mesmo aconteceu na China com 54,4% (25) e na Tunísia com 55,1% (24). Já no caso 

da Austrália (29), Índia (28) e EUA (27) a forma poliostótica da doença assumiu maior 

prevalência. Na revisão clínica de 30 casos, a DOP era monostótica em 23,3% dos casos 

e poliostótica nos restantes 76,7% (20). 

Apesar de neste estudo, nenhum doente ser assintomático, que pode ser explicado 

novamente pela pequena amostra, a literatura atual refere que, na maioria dos casos, 

esta condição é detetada acidentalmente em pacientes que são sujeitos a investigações 

radiológicas ou bioquímicas realizadas com outro intuito (15). Como exemplo, na Índia 

21% dos participantes eram assintomáticos ao diagnóstico (28) e o mesmo aconteceu 

com 24,9% dos doentes identificados no Japão (23). Estas estatísticas sugerem que 

atualmente mais pessoas são rotineiramente rastreadas. Ainda assim, entre os 

pacientes sintomáticos, a prevalência de dor óssea, um sintoma inicial comum, varia 

entre 40% a 70% (24), sendo que neste estudo a prevalência foi de 100%. Já no caso do 

Brasil a prevalência deste sintoma foi de 77.8% (22),  no Reino Unido de 66.7% (26) e 

na Índia de 65.2% (30). No outro trabalho português (Hospital Santa Maria - Lisboa), a 

consulta inicial foi motivada em 63,3% dos casos por dores ósseas e em 20% por dores 

articulares, sempre coxalgias. Em 10% dos doentes a DOP foi um achado radiológico 

ocasional (20). 
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As complicações da DOP também podem ser uma forma de apresentação desta 

condição. Para exemplificar esta situação, a frequência de fraturas como um sintoma 

inicial varia abundantemente entre as várias regiões do globo: desde 3% no Brasil (22) 

até 19.6% na Índia (30). No entanto, nesta investigação, não houve nenhum caso em 

que o doente se apresentasse com uma fratura como primeiro sinal da doença. 

Em termos diagnósticos, um dos parâmetros mais avaliados são os níveis de FA, que 

tendencialmente se encontram elevados na maioria dos casos. Na região de Castelo 

Branco, 50% dos doentes viram este parâmetro aumentado nas suas análises 

laboratoriais. O mesmo sucedeu na China com 89,7% dos doentes (25), no Japão com 

89,6% dos doentes (23) e no Brasil com 70,6% (22). Além disso, neste estudo, o valor 

médio da FA ao diagnóstico rondou os 160.2 IU/L, enquanto, por exemplo, na Tunísia a 

média foi de 591 IU/L (24), na Austrália de 221 IU/L (29) e na Turquia de 552 IU/L 

(31). No trabalho realizado em Lisboa, os valores encontrados de fosfatasemia alcalina 

foram de 554.32± 537.15 IU/L (20). 

De forma a avaliar a extensão da doença, todos os pacientes integrados neste estudo 

foram submetidos a uma cintigrafia óssea. O mesmo sucedeu com 33,3% dos doentes 

na Tunísia (24), com 25% na China (25) e com 17,5% no Reino Unido (26). Este exame 

é ainda útil na monitorização da atividade da doença e da resposta ao tratamento. 

Atualmente, os BF são os fármacos mais utilizados para tratar esta condição clínica, 

pelo facto de serem os agentes antirreabsortivos mais potentes. Na Unidade de 

Reumatologia da ULSCB, 80% dos doentes foram tratados com AZ endovenoso. Este 

mesmo tratamento também foi utilizado em 18.2% dos doentes na China (25), em 60% 

dos doentes na Índia (28) e em 20.4% dos doentes na Tunísia (24). Esta terapêutica 

veio-se a mostrar extremamente bem-sucedida no controlo dos sintomas e na redução 

dos níveis de FA. Para demonstrar este efeito, neste estudo todos os doentes 

normalizaram os valores deste marcador, tendo o mesmo acontecido com 89,3% dos 

doentes na Turquia (31). Apenas a salientar que ao fim de 5 anos, um doente teve 

necessidade de retratamento por elevação de FA, sendo que na Turquia também houve 

recorrência da doença em 16,1% dos casos com necessidade de um novo ciclo de 

tratamento (31). 
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Capítulo 5 – Conclusão 

Em conclusão, o presente estudo clarificou a existência e as manifestações clínicas da 

DOP na Unidade de Reumatologia de Castelo Branco, revelando que esta é uma 

condição clínica muito rara entre a população portuguesa. Além disso, o mesmo estudo 

demonstrou que a agregação familiar não é óbvia entre os pacientes desta Unidade, 

sendo que os casos de doença esporádica foram predominantes na sua totalidade. Foi 

também revelada uma maior incidência da doença ao nível do sexo masculino, bem 

como uma predominância da forma monostótica da mesma. Quanto às manifestações 

clínicas prevaleceram as queixas de dor óssea e dor lombar e os BF foram a primeira 

linha de tratamento. Ainda assim, com este estudo tornou-se visível que, entre vários 

aspetos, a gestão desta condição clínica nesta Unidade foi consistente com as diretrizes 

mais recentes publicadas e seguidas na maior parte dos países. No entanto, tanto as 

características demográficas e de apresentação clínica diferem da maioria dos estudos, 

o que se pode dever à pequena amostra utilizada. 

É ainda importante realçar que este estudo encontrou algumas limitações. Pelo facto de 

a DOP ser uma doença rara, existe uma falta de dados epidemiológicos extensivos, 

sendo que este estudo acabou por incluir apenas uma pequena amostra. 

Adicionalmente, a natureza retrospetiva do estudo fez com que alguma informação 

específica não estivesse sistematicamente disponível. Foi ainda reportado que duas 

pessoas abandonaram a consulta e o período de seguimento foi variável, dependendo 

dos casos. Ainda assim, por falta de alguns possíveis dados nos artigos incluídos ou pela 

qualidade da literatura, juntos podem ter contribuído por algum possível viés na 

interpretação das características clínicas da DOP. 

Em suma, a DOP efetivamente ocorre na população portuguesa, no entanto a sua 

prevalência ainda está por ser determinada por um estudo multicêntrico a nível 

nacional. 
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Anexos 

Anexo 1 | Parecer da Comissão de Ética da ULS de Castelo 

Branco (página 1) 
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Anexo 2 | Parecer da Comissão de Ética da ULS de Castelo 

Branco (página 2) 

 


