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RESUMO: A Doenca de Paget Ossea, ou osteite deformante, refere-se a uma alteracdo da
remodelacdo 6ssea focal na qual a arquitetura esquelética normal é substituida por um tecido 6sseo
ndo organizado, com uma tendéncia para o aparecimento de deformidades e fraturas.
Frequentemente se manifesta em individuos mais velhos, acometendo ,mais o sexo masculino,
sendo rara nos pacientes com idade inferior a 40 anos. Geralmente é assintomatica e por vezes
descoberta incidentalmente. Quando sintomatica, pode-se apresentar através de cefaléias, dores
musculares e o6sseas, fraturas espontaneas e deformidades 6sseas. Sua etiologia envolve uma
complexa interac@o entre fatores genéticos e ambientais que se mantém mal compreendidos. Em
torno de 15% dos pacientes com DP classica apresentam histéria familiar positiva para a patologia.
Seu diagndstico é feito através da clinica e de exames laboratoriais e de imagem. O tratamento da
Doenca de Paget, baseia-se em tratar os sintomas e as complicacdes da doenca.

PALAVRAS-CHAVE: “Doenca de Paget 6ssea”. “Osteite Deformante”. “Paget’s disease”

1. Introducéo

A doenca de Paget foi descrita em 1876 pelo Sir James Paget a partir de
observacbes e estudos em pacientes com deformidades 6sseas (JOSE;
PERNAMBUCO; AMARAL, 2008; MATIOTTI et al., 2009).

Refere-se a uma alteracdo da remodelacdo 6ssea focal na qual a arquitetura
esquelética normal é substituida por um tecido 6ésseo ndo organizado, com uma
tendéncia para o aparecimento de deformidades e fraturas (COSSO et al., 2010).
Dessa forma, essa patologia esta relacionada a uma significativa morbidade
(WERMERS et al., 2008). A remodelagcédo 6ssea € progressiva e caracteriza-se por
aumento da reabsorcdo osteoclastica e formacdo O0ssea secundaria, gerando um
desorganizado e fragil mosaico de osso lamelar (BRAGA; BRAGA; NETO, 2010).



Associada a possibilidade do desenvolvimento de deformidades e fraturas, o
individuo acometido pode ainda apresentar um quadro algico na area afetada bem
como artrite nas articulagdes adjacentes (FALCHETTI; MAIS; BRANDI, 2010).

A doenca pode apresentar-se de duas formas: monostética (afetando apenas
um 0sso) ou poliostética (afetando dois ou mais 0ssos), sendo a apresentacao
poliostética a mais frequente (65-90% dos casos) e, aparentemente a afeccéo se
mantém restrita a seu local de origem. Os principais locais acometidos sdo as
vértebras, cranio, 0ossos longos dos membros inferiores, e pelve, ao contrario dos
ossos dos membros superiores no qual o acometimento € incomum. (GRANDI;
SANTOS; BORGES, 2005; GRIZ; COLARES; BANDEIRA, 2006; HELFRICH,;
HOCKING, 2008; MATIOTTI et al., 2009; CUNDY; REID, 2012). Porém segundo
GRIZ, o acometimento do umero é de quase 20%.

Mais comumente, se manifesta em individuos mais velhos, sendo rara nos
pacientes com idade inferior a 40 anos e com predilecdo para o sexo masculino
(WHYTE, 2006; JOSE; PERNAMBUCO; AMARAL, 2008; BOLLAND; CUNDY, 2013).
Afeta cerca de 3-4% da populagdo acima de 40 anos e essa incidéncia aumenta
para 10-11% nos individuos acima de 80 anos. Apenas 4% dos pacientes com a DP
sdo jovens (SMITH et al.,, 2002). A DPO mantém-se como a segunda doenca
osteometabdlica mais comum, permanecendo atras somente da osteoporose, que é
a primeira (MATIOTTI et al., 2009).

O objetivo do presente estudo é fazer uma revisdo da literatura sobre a

Doenca de Paget 0ssea, enfocando a importancia do seu diagndstico e tratamento.

2. Metodologia

O presente artigo refere-se a revisdo bibliografica. Foram pesquisados 0s
artigos pertinentes ao tema em bancos de dados como Pubmed, Scielo e Lilacs. As
palavras-chave utilizadas para a pesquisam incluem: “Doenca de Paget Ossea’,
“Osteite Deformante” e “Paget’s disease”. A partir dos periddicos encontrados,
selecionados os de maior relevancia, nos ultimos 10 anos, para a elaboragdo do

projeto.



3. ADoenca de Paget

A doenca de Paget (DP) foi descrita pela primeira vez em 1876, por Sir.
James Paget, que ao estudar pacientes que apresentavam alteracdes crbnicas
inflamatérias do osso, com proliferacdo de lesbes hiperostéticas, as definiu como
osteite deformante (MARQUES NETO; BRENOL, 1992; JUNIOR et al., 2011).

Trata-se, entdo, de uma patologia de desordem osteometabdlica, localizada,
caracterizada pelo aumento desorganizado e irregular da remodelagdo Oéssea,
resultando no aumento do volume 06sseo, que por sua vez, é mais fragil,
aumentando o risco de deformidades e fraturas (GRANDI; SANTOS; BORGES,
2005; ALVARES; FONTELLES; MOURA, 2008).

3.1 Epidemiologia

A prevaléncia no mundo € bastante variavel, atingindo cerca de 5% da
populacdo global. E muito comum em paises europeus como Franca, Alemanha e
Inglaterra, e também nos Estados Unidos, Austrdlia e Nova Zelandia, embora
estudos realizados ja apontam que houve uma diminuicédo tanto de sua prevaléncia
como da gravidade nestes paises (Figura 1) (GRIZ; COLARES;BANDEIRA, 2006).

NOVA ZELANDIA
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FIGURA 1: Estudos de prevaléncia mundial da doenca de Paget 6ssea
FONTE: GRIZ et al., 2014.



As pessoas mais acometidas sédo, na maioria, individuos acima dos 40 anos,
e sua prevaléncia dobra a cada dez anos a partir dos 50 anos (GRIZ et al., 2014).
Tem predilecdo por homens caucasianos, manifestando-se em maior concentragéo
em relacdo as mulheres, numa proporcdo de até 3 para 1 (BARRANHAS et al.,
2012).

A DPO possui baixa frequéncia na America Latina. Estudos realizados durante
30 anos e publicado em 2006, apontaram que mais da metade dos casos foram
relatados no Brasil e na Argentina (GRIZ et al., 2014).

No Brasil, apresenta-se como uma raropatia, afetando principalmente
individuos brancos de ascendéncia europeia, 0 que justifica sua maior frequéncia no
estado do Pernambuco, uma vez que este sofreu forte influéncia de imigrantes
portugueses e holandeses em sua colonizagdo, porém, ndo existem muitos dados
epidemioldgicos cadastrados sobre a DPO (MARQUES NETO; BRENOL, 1992;
CASTRO, 2014; GRIZ et al., 2014).

3.2 Remodelagdo Ossea Normal

O tecido 6sseo normal é um tipo de tecido conjuntivo formado por uma fase
mineral, com cristais de fosfato de calcio, sob a forma de hidroxiapatite, constituindo
uma organizada matriz coldgena. A combinacdo entre a fase mineral e a fase
organica confere ao 0sso caracteristicas unicas, que 0 tornam muito resistentes aos
estimulos mecéanicos (LIMA et al., 2008).

Sua constituicdo se d& basicamente por dois grupos celulares, o0s
osteoblastos e o0s osteoclastos. Os osteoblastos séo responsaveis pelo processo de
formacdo e mineralizacdo da matriz 0ssea e 0s osteoclastos, responsaveis pela
reabsorcéo 6ssea (LIMA et al., 2008).

Os o0ssos séo estruturas dinamicas, apesar do seu aspecto inerte. Estdo em
constante remodelagcdo ao longo da vida e quando lesados, apresentam a
capacidade de regeneracao (LIMA et al., 2008).

A remodelacdo 0ssea ocorre atraves de um mecanismo de substituicdo ou
reconstrucdo das areas do tecido 0sseo, a fim de preservar sua integridade e
funcBes. Nesse processo ocorrem duas séries opostas, mas complementares, a

formacéo e reabsorcdo do tecido 6sseo. Enquanto elimina-se o osso “velho”, ocorre



a substituicdo por um 0sso novo. Esses eventos do ciclo da remodelacdo Ossea
acontecem de forma ordenada, seguindo a sequéncia ativagdo — reabsorcao —
formagao (ALVARES; FONTELLES; MOURA, 2008; LIMA et al., 2008).

N&o sO as células dsseas estdo envolvidas nesse processo, como também
células do sistema imunologico e células endoteliais contribuem para esse evento
(LIMA et al., 2008).

3.3 Etiopatogénese da Doenca

Na Doenca de Paget ocorre um desequilibrio entre as fases de
remodelamento ésseo, com uma intensa fase de reabsorcdo osteoclastica seguida
por uma fase de formacédo, porém com um osso mais fragil, de aspecto hipertrofico e
menos compacto, mais susceptivel a fraturas e a deformidades, quando comparado
com o osso normal (ALVARES; FONTELLES; MOURA, 2008).

A etiologia da DPO ainda ndo € bem definida e inimeras teorias séo
propostas na tentativa de elucidar sua etiologia. Porém, fatores genéticos, virais,
enddcrinos sao influenciadores no desenvolvimento da doenga (GRANDI; SANTOS;
BORGES, 2005; BARRANHAS et al., 2012).

Dentre os fatores genéticos envolvidos, mutagdes no gene Sequestosome 1
tem demonstrado relacdo com o desenvolvimento da forma classica da DPO. Porém,
as mutacbes no gene Sequestosome 1 mostram penetrancia incompleta,
enfatizando o papel dos fatores ambientais e/ou genes modificadores na etiologia da
doenca (GOODE; LAYFIELD, 2010; NAOT, 2011).

Acredita-se que um processo viral latente também possa desencadear a
patologia em individuos geneticamente susceptiveis. A identificacdo de inclusbes
nucleares e citoplasmaticas compativeis com nucleocapsideos virais (do grupo
paramixovirus: sarampo, raiva canina) em osteoclastos de pacientes com DPO
corrobora com essa hipotese (SPINA et al., 2000; RALSTON, 2013).

Outras teorias descritas envolvem um disturbio metabdlico relacionado ao
paratormoénio, doenca do tecido conjuntivo, doenca vascular, doenca autoimune ou
processo neoplasico (MATIOTTI et al., 2009).

Estudos demonstraram que células osteoclasticas medulares de pacientes

com DPO produzem Interleucina-6 capaz de estimular a formacédo de osteoclastos e



reabsorcdo 6ssea (AMADEI et al., 2006). O ponto em comum dessas hipoéteses, €
gue elas levardo a um desequilibrio da arquitetura éssea, primeiramente através de
uma excessiva reabsorcdo osteocléstica, seguida de um aumento da atividade
osteoblastica o que resultard em uma configuracdo de um mosaico. Ocorrerqd uma
substituicdo do osso normal, por um o0sso desorganizado, com aumento do volume e
estrutura enfraquecida, sendo mais propenso a deformidades e fraturas (GRIZ;
COLARES; BANDEIRA, 2006).

A DPO tem seu desenvolvimento dividido em 3 fases distintas: fase litica, fase
mista e fase blastica. A fase litica é a fase inicial da doenca, caracterizada pela
intensa atividade osteoclastica e aumento da reabsorcdo Ossea. Nesta fase a
remodelacdo O0ssea € cerca de 20 vezes mais rapida que a normal, uma vez que 0s
osteoclastos no local envolvido sdo gigantes multinucleados, bem maiores que os
normais (CRAVO, 2011; BARRANHAS et al., 2012).

A fase mista da doenca é também conhecida como osteolitica-osteoblastica,
em gue ha aumento de osteoblastos e por consequéncia ha um rapido aumento da
formacao Ossea, porém esta se dara de forma irregular e desorganizada (CRAVO,
2011; BARRANHAS et al., 2012).

A fase blastica ou escleroética € a fase final da evolucdo da doenca, onde o
osso formado ndo possui padrdo morfologicamente normal. E mais fragil que o 0sso
normal, e dessa forma permite mais facilmente a infiltracdo da medula Ossea
(CRAVO, 2011; BARRANHAS et al., 2012).

3.3 Quadro Clinico

A doenca de Paget pode apresentar-se de duas formas: monostotica,
acometendo um Unico 0sso, ou poliostotica, em que ha comprometimento de dois ou
mais 0ssos (CRAVO, 2011; BARRANHAS et al., 2012).

A maior parte dos individuos sdo assintomaticos, e na maioria das vezes o
diagnéstico é acidental, através de alteracbes radioldgicas ou altos niveis de
fosfatase alcalina (GRIZ et al., 2014).

Os sintomas mais comuns sao dor e deformidades. A dor, pode estar presente
em 40-45% dos pacientes, e pode manifestar-se tanto em repouso ou ao

movimentar o0 membro afetado. As deformidades variam em prevaléncia entre 12-



36% dos pacientes, e sdo mais visiveis com a doenca ja em estagios avancados
(CRAVO, 2011; GRIZ et al., 2014).

Qualquer osso do corpo pode ser afetado, porém o0s principais 0SS0S
acometidos sdo as vértebras, os ossos do cranio, pelve, fémur e tibia (GRANDI,
SANTOS; BORGES, 2005; GRIZ; COLARES; BANDEIRA, 2006). (Figura 2)

Segundo Barranhas et al. (2012), a Doenca de Paget Ossea acomete mais 0s
0ssos da pelve (61%), coluna lombar (50%), cranio (45%), coluna toracica (44%),
fémur (28%), tibia (22%), sacro (11%) e os ossos da face (11%).
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FIGURA 2: Areas de acometimento dsseo em doencas de Paget polidstica.
FONTE: GRIZ et al., 2014.

O quadro clinico da doenca é bastante variavel, e tanto os sintomas como as
complicacbes da DPO estdo diretamente relacionados com a area do corpo afetada,

e podem ser divididas de acordo com os tecidos acometidos (Quadro 1).

QUADRO 1 - Sintomas e complicacoes da Doenca de Paget

Sintomas e complica¢cbes da doenca de Paget

Sistemas Complicacbes

1. MUsculoesquelético Dores 6sseas, Deformidades 6sseas
Osteoartrites, Fraturas
Estenose espinhal

2. Neuroldgico Perda da audicao
Déficits de nervos cranianos
Aumento da pressao intracraniana

3. Cardiovascular Angina e falha na congestao cardiaca
Estenose adrtica

Calcificacbes endocardiacas
Aterosclerose generalizada




4. Metabdlico Hipercalciuria, Hipercalcemia
Hiperuricemia, Nefrolitiase
5. Neoplasia Sarcoma (osteossarcoma, condrossarcoma

e fibrossarcoma)
Tumor de células gigantes

FONTE: LYLES et al., 2001

3.4 Complicacdes

As manifestacdes dolorosas da Doenca de Paget podem estar diretamente
relacionadas com suas complicacdes. Dentre as complicagbes mais comuns estao
as neurolégicas, cardiovasculares, ortopédicas, metabdlicas e neoplasicas. (JOSE;
PERNAMBUCO; AMARAL, 2008; GRIZ et al., 2014).

Em relacdo as complicacbes neuroldgicas, o cranio € uma das principais
areas acometidas, por isso sua deformidade é comum. Podem apresentar-se tanto
deformidades estéticas, como deformidades Osseas como a platibasia e
siringomielia. O paciente acometido pode também queixar-se de cefaléia debilitante,
paralisia de nervos cranianos, hidrocefalia. Pode ocorrer envolvimento vertebral por
compressdo radicular e diminuicdo do fluxo sanguineo, levando a quadros de
paresias (JOSE; PERNAMBUCO; AMARAL, 2008).

A perda auditiva na DPO também € uma complicagdo comum em pacientes
que apresentam acometimento do osso temporal. Essa perda auditiva (seja
neurossensorial ou condutiva) ndo € reversivel, mas pode ser estabilizada com o
inicio do tratamento medicamentoso (JOSE; PERNAMBUCO; AMARAL, 2008; GRIZ
et al., 2014).

A doenca de Paget pode levar a quadros de insuficiéncia cardiaca de alto
débito devido ao alto fluxo sanguineo 0sseo que ocorre com acometimento
esquelético extenso, sendo essa a principal complicacdo cardiovascular (JOSE;
PERNAMBUCO; AMARAL, 2008).

As complicacOes ortopédicas estéo relacionadas ao acometimento dos 0ssos
longos, principalmente os que suportam cargas. A osteoartrite € comum,
acomentendo principalmente os joelhos e quadris. Quando acomete o Umero, pode
levar & doencga degenerativa do ombro e até resultar em fraturas. O acometimento
da tibia pode resultar em arqueamento, levando a disturbios de marcha e incidéncia
de doenca degenerativa do joelho e quadris (JOSE; PERNAMBUCO; AMARAL,
2008; GRIZ et al., 2014).
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Como alteracbes metabdlicas, pode-se ter a hipercalcemia, que embora seja
um evento raro, estd associado a imobilizacdo dos pacientes com a doenga, uma
vez que esta imobilidade resulta num aumento de reabsorcdo Ossea e uma
diminuicdo da formagéo 6ssea. A hiperuricemia também é comum em homens ja
com a doenca em estagios avancados (SINGER, 2012).

Menos comum, mas também presente como complicacdo, pode ocorrer
transformacao de lesGes pagéticas em lesdes malignas, como o osteossarcoma e
tumores de células gigantes. Essa transformacéo ocorre em 1% dos casos e esta
ligada mais a pacientes que apresentem a forma poliostotica da doenca e de longa
duracéo (GRIZ et al., 2014).

3.5 Diagnostico

O diagnostico da Doenca de Paget, na maioria das vezes, € um achado
acidental, encontrado ao exame radiolégico, por apresentar curso lento, podendo
alternar entre periodos sintomaticos e assintomaticos (ALVARES; FONTENELLES;
MOURA, 2008; FERRAZ-DE-SOUZA; CORREA, 2013).

Sua confirmacdo geralmente se da através da combinacdo de alteracbes
clinicas, laboratoriais (elevacdes dos marcadores de remodelacdo Ossea) e
radiologicas (MARQUES NETO; BRENOL, 1992).

Quando sintomatica, a Doenca de Paget 0ssea ird manifestar-se, em relacao
a avaliacdo bioquimica, através do aumento da fosfatase alcalina, que esta
aumentada em torno de 90% dos casos, mas pode-se apresentar normal, quando o
acometimento da doenca limita-se apenas a um 0sso. Esse marcador esta ligado a
atividade e extensdo da doenca, sendo assim, usado para avaliar, além do
diagndstico, a eficacia do tratamento e o progndstico (GRIZ; COLARES; BANDEIRA,
2006; ALVARES; FONTENELLES; MOURA, 2008; CRAVO, 2011).

Outros marcadores laboratoriais que podem estar presente na DPO séo
hipercalciuria, hipercalcemia (em consequéncia da imobilizacdo prolongada),
aumento da hemossedimentacdo e aumento da hidroxiprolina urinaria. O calcio e o
fosforo também podem apresentar-se em niveis normais (MARQUES NETO;
BRENOL, 1992; GRIZ; COLARES; BANDEIRA, 2006; BARRANHAS et al., 2012).
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Em relacdo ao diagndstico por imagem, a DPO pode-se apresentar atraves
de lesdes radiograficas liticas, osteoblasticas ou se caracterizarem com um aspecto
algodonoso (CRAVO, 2011). Esse consiste no principal método de diagnéstico. Os
0ssos na Doenca de Paget também podem se apresentar com um aumento de
tamanho, espessamento cortical e alteracbes escleroticas (GRIZ et al.,, 2004).
Diversos tipos de deformacdes em o0ssos longos sdo descritas, tais como,
alargamento e arqueamento que ocorrem principalmente na doenca nao tratada de
longa data (SUTCLIFFE, 2010).

Outra opcao diagnostica € a cintilografia 6ssea que, devido a sua alta
sensibilidade diagnostica para essa doenca, demonstra nas trés fases da doenca
uma hipercaptacdo do radiofdrmaco na regido do osso anormal sendo também
importante na identificacdo da forma poliostética da doenca (GRIZ et al., 2004). Esse
meétodo é ideal para formas bem iniciais da doenca, sendo que 10 a 15% das lesbes
detectadas na cintilografia, podem se apresentar normais na radiografia (GRIZ et al.,
2004).

Ao se suspeitar de uma lesdo maligna, deve ser solicitada ressonancia
magneética ou tomografia computadorizada como forma de escolha diagnéstica. E
essa suspeita também pode ser evidenciada com um aumento subito nos
marcadores bioquimicos (GRIZ et al., 2004).

O diagnéstico diferencial deve ser excluido a fim de se estabelecer o
tratamento adequado. Metastases 0sseas, principalmente de mama e préstata que
originam lesdes liticas e blasticas, hemangioma vertebral, osteoporose, osteoartrose
e osteomalacia sdo os principais e mais comuns diagndsticos diferenciais (GRIZ et
al., 2004; BRASIL, 2012).

3.6 Tratamento

Apesar de nédo existir a possibilidade de cura para esta doenca, existem
tratamentos eficazes que controlam sua progressao, minimizam as complicacoes e
reduzem os sintomas. O objetivo principal do tratamento na Doenca de Paget do
Osso é melhorar os sintomas da doenca, principalmente a dor, controlar a atividade
da doenca e evitar ou minimizar as complicagdes crbonicas (BRASIL, 2012; FERRAZ-
DE-SOUZA; CORREA, 2013).
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A dor na DPO é resultante da atividade metabdlica aumentada, das
deformidades Osseas, compressao nervosa € osteoartrose secundaria. @]
tratamento da DPO pode ser feito com bisfosfonatos orais ou intravenosos ou
calcitonina. E para o controle da dor pode ser administrado anti-inflamatérios néo
esterdides ou analgésicos simples para seu alivio (CRAVO, 2011; BRASIL, 2012).

O tratamento esta indicado para todos o0s pacientes sintomaticos. Em
pacientes assintoméaticos, a decisdo terapéutica, deve levar em consideracdo a
localizagdo de acometimento e suscetibilidade de complicagées, como em créanio e
coluna vertebral, bem como a presenca de comorbidades (GRIZ et al., 2014).

A primeira linha de tratamento da DPO é com o uso de bifosfonatos. Esses
medicamentos irdo atuar ligando-se a hidroxiapatite da matriz 6ssea, impedindo a
ligacdo dos osteoclastos a matriz 6ssea, 0 seu recrutamento e viabilidade. E muito
eficaz no controle da dor, uma vez que atua na reducdo da atividade metabodlica.
(JOSE; PERNAMBUCO; AMARAL, 2008; FERRAZ-DE-SOUZA; CORREA, 2013).
Antes de iniciar o tratamento, deve-se solicitar exames de calcio e vitamina D, uma
vez que estes podem sofrer queda durante o tratamento, sendo entdo necesséria
sua reposicao durante e apos o ciclo de tratamento. Deve ser solicitado ainda, a taxa
de filtracdo glomerular, que estando abaixo de 35ml/min, contra indica 0 uso desta
medicacao. (FERRAZ-DE-SOUZA; CORREA, 2013).

A calcitonina de salmdo € uma opcdo de segunda linha no tratamento da
DPO. Apesar de ser eficaz para melhora da dor 6ssea, apresentar menos efeitos
colaterais e diminuir os marcadores de remodelacédo, esse medicamento apresenta
um alto custo em relacdo aos bifosfonatos, além de apresentar uma eficacia menor
como agente antireabsortivo e menor duragéo de seu efeito, quando o tratamento &
suspenso. Sua utilizacdo atual se da em pacientes que nédo toleram a terapia com
bifosfonatos (JOSE; PERNAMBUCO; AMARAL, 2008; BRASIL, 2012).

O tratamento cirurgico é indicado quando, certas deformidades causam dor
incontrolavel ou quando na presenca de fraturas (FERNANDEZ; FERNANDEZ,
2014)

3.7 Seguimento
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O acompanhamento do curso da doenca e eficacia da terapia é realizado
através da dosagem dos marcadores bioquimicos, sendo o principal a fosfatase
alcalina. Considera-se remissdo, quando se atinge niveis normais desses
marcadores e remissao parcial, quando ha queda superior a 75% a 50%, 3 a 6
meses depois do curso de tratamento, momento em que devem ser avaliados esses
marcadores. Porém, se o0s niveis de fosfatase alcalina se elevarem durante o
tratamento, ou se houver um aumento maior que 25% pds tratamento, o tratamento
da doenca deve ser repetido. (GRIZ et al., 2014; SINGER et al., 2012).

4. Conclusao

Mesmo com uma reduzida incidéncia da DPO esta patologia torna-se
importante, pois, afeta a qualidade de vida do paciente causando problemas
relacionados com sua locomocéao e desenvolvimento sécio econdmico e cultural. O
cenario do diagnédstico acidental deve mudar para que complicacdes sejam evitadas.
Mais pesquisas devem ser realizadas a fim de esclarecer melhor os fatores

envolvidos na etiologia da doenca que sao ainda obscuros.
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Fernanda Salles Fonseca de Ataide Souza & Trycia Ma  rtins Salviano Alves

ABSTRACT: The Bones Paget's disease, osteitis deformans, or refers to a change of focal bone
turnover in which normal skeletal architecture is replaced by an unorganized bone tissue, with a
tendency to the appearance of deformations and fractures. Often manifests in older individuals,
affecting more males and is rare in patients under the age of 40 years. It is usually asymptomatic and
discovered incidentally times. When symptomatic, it can be present as headaches, muscle and bone
pain, spontaneous fractures and bone deformities. Its etiology involves a complex interaction between
genetic and environmental factors that remains poorly understood. About 15% of patients with classic
PD have a family history of the disease. The diagnosis is made through clinical and laboratory tests

and imaging. Treatment of Paget's Disease, if baiseia on treating the symptoms and complications of
the disease.

KEYWORDS: "Paget's disease of bone", "Osteitis Deformans”.
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