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L
CASO CLINICO

ldentificacao: 35 anos, masculino, natural de Campos dos Goytacazes-RJ,
vendedor autonomo

Queixa Principal: ossos fracos

‘HDA: Ha 4 anos, apresentou quadro de fratura de antebraco esquerdo, ao cair
de bicicleta. Na ocasiao, fratura foi atribuida ao trauma, tendo sido submetido a
cirurgia ortopédica. Refere que ha 3 anos, queixa-se de dor 6ssea

recorrente, indo inumeras vezes a emergéncias e ambulatoérios, sendo medicado
com analgésicos e liberado. Ha 2 anos, entrou na academia, e as dores pioraram
acentuadamente. Em uma ocasiao, ao fazer exercicio na academia, sentiu um
“estralo” na coluna, evoluindo com dor de alta intensidade, associado a
sensacoes parestésicas de perna direita.




L
CASO CLINICO

‘HDA: Realizou ressonancia de quadril, que evidenciou traco incompleto de
fratura de fémur a direita, sendo encaminhado para cirurgia. Ha 1 ano, retornou
ao trabalho, e passou a apresentar dor recorrente em regiao coxo-femural
esquerda, nao relacionada a trauma especifico. Foi ao ortopedista, que solicitou
nova ressonancia, que evidenciou nova fratura, agora no colo do fémur
esquerdo. Apos exames de investigacao diagnostica, encaminhado para
ambulatério de especialidades para elucidacao do caso.

HPP: Nega alergia medicamentosa. Em uso de pregabalina 150 mg/dia,
duloxetina 120 mg/dia, amitriptilina 25 mg/dia, complexo B 1x dia, tramadol,
dipirona, paracetamol e iburofeno SOS. Etilista social (cerveja ocasionalmente
nos finais de semana). Nega tabagismo

Historia familiar: Pai hipertenso. Mae faleceu por infarto agudo do
miocardio (era hipertensa e diabética)




L
EXAME FISICO:

Facies de dor. Deambula com dificuldade, com diminuicao da
amplitude do passo. Corado, hidratado, eupneico, afebril.

ACV: RCR 2T BNF sem sopros FC: 78 bpm PA:
110x70mmHg Pulsos palpaveis e simétricos

AR: MVUA sem RA; FR: 16 irpm; Sat.02: 98%

Abdome: Flacido, depressivel, indolor, sem visceromegalias,
peristalse presente.

MMIl: sem edema, panturrilhas atrofiadas bilateralmente.




EXAMES LABORATORIAIS

V. referéncia
39-43%
12-16g/dl
4.000-9.000/mm?

227.000 |150.000-450.000/mm?
89 Até 99 mg/dl

Até 40 mg/dl
Até 1,2 mg/d

, 3,5-4,7 g/dl
143 135-145 mEq/|

4,3 3,5-5,5 mmol/l
loro 98-107 mmol/|
alcio 8,2-10,2 mg/d|
osforo 2,5-4,5 mg/dl

Eletroforese de pmteinas

Hematocrito
Hemoglobina
Leucocitos
Plaquetas

Potassio

—




EXAMES LABORATORIAIS

Densitometria éssea:
BMD _z-score
Radio1/3 0,632 -34
L1-4 0,891 -2,5
Obs: Nao foi possivel analisar dados do fémur, devido a protese bilateral

Cintilografia ossea: Area de osteoblastose periprotética direita, sugestivo de
processo reacional pos-cirurgico. Hipercaptacoes em T1, arcos costais, esterno, tibia
e ambos 0s pés.

RNM Quadril: Traco de fratura incompleta na regiao subcapital do colo de fémur
esquerdo associado a acentuado edema medular 6ssea ao redor. Protese cabeca
fémur direito, normoimplantada.




Discutir hipoteses diagnosticas e conducao
do caso




CONDUCAO




Tratamento clinico

Fosfato de calcio

Solucao de Joulie (solugcao manipulada rica em
fosforo)

Risendronato de Sodio

Prevencao de fraturas
Fisioterapia motora




Exames complementares adicionais
I

Imunofixacdo: normal
Cadeia leve Lambda e Kappa IgM/IgG normal

Calcio normal

Fosforo 1,6

PTH normal

25 OH vitamina D normal

CTX-1 normal
Fosfatase alcalina, fragcdo 6ssea normal

Calcio urinario normal
Fosforo urinario 1485 mg/24 horas (400-1300 mg/dI)



Exames complementares adicionais

VHS normal
PCR normal

Bicarbonato sérico normal
Glicosuria normal
Uricosuria normal

Outros exames realizados no laboratorio da UFRJ (nhao
disponiveis) descartando Sindrome de Fanconi

FGF-23 183 (23-110 Kru/L)




Exames complementares adicionais
I

PET-Scan: hipercaptacao anomala em regiao anterior
da coxa direita

USG partes moles: nédulo em topografia de regiao
anterior da coxa direita, medindo 2,2 x 1,4 cm

Biopsia da lesao: inconclusiva




Exames complementares adicionais

Submetido a exérese da lesao, cujo histopatologico
revelou Tumor mesenquimal fosfaturico, produtor de
FGF-23.

Apos a retirada da lesao, paciente evoluiu com
melhora clinica, normalizacao gradativa dos exames
laboratoriais e densitomeétricos.

Segue em acompanhamento no ambulatério de
Osteometabolismo da UFRJ




Revisdo sobre OSTEOMALACIA INDUZIDA
POR TUMOR

A osteomalacia induzida por tumor (OIT), também conhecida
como osteomalacia oncogénica, € uma sindrome
paraneoplasica adquirida rara na qual as anormalidades
bioquimicas e de mineralizacao 6ssea se assemelham as
formas genéticas de raquitismo hipofosfatémico




Revisdo sobre OSTEOMALACIA INDUZIDA
POR TUMOR

Patogénese

Os tumores mesenquimais associados a OIT expressam e
secretam ectopicamente o fator de crescimento de
fibroblastos 23 (FGF23) e outras proteinas fosfaturicas. A
maioria dos pacientes afetados tém niveis circulantes de
FGF23 aumentados.

O FGF23 diminui a reabsorcao de fosfato e a producao de
1,25-dihidroxivitamina D pelo rim.

A hipofosfatemia resultante causa raquitismo,
osteomalacia, dor 6ssea, fragueza muscular e fraturas.



Revisdo sobre OSTEOMALACIA INDUZIDA
POR TUMOR

Caracteristicas clinicas

As caracteristicas bioquimicas da OIT sao baixos niveis séricos de
fosfato, fosfaturia e niveis baixos ou inapropriadamente normais
de calcitriol sérico.

A deteccao e localizacao do tumor culpado na OIT é crucial porque
a resseccao cirurgica é curativa.

No entanto, os tumores mesenquimais que causam essa sindrome
sao dificeis de identificar porque sao pequenos e de crescimento
lento e sao frequentemente encontrados em uma variedade de
localizag6es anatémicas obscuras (incluindo ossos longos,
extremidades distais, nasofaringe, seios da face e virilha).



Revisdo sobre OSTEOMALACIA INDUZIDA
POR TUMOR

Diagnostico

Uma vez que se suspeite de OIT com base nas
anormalidades biogquimicas e 6sseas da sindrome, a
confirmacao do diagnostico depende da identificacao e
localizacao do tumor.

Até que o tumor subjacente seja identificado, outros
disturbios renais de perda de fosfato devem ser
considerados. No entanto, a presenca de um nivel de fosfato
sérico previamente normal em um paciente afetado,
particularmente um adulto, geralmente apoia o diagnostico
de OIT.



Revisdo sobre OSTEOMALACIA INDUZIDA
POR TUMOR

Como os estudos in vitro revelaram que os tumores
mesenquimais frequentemente expressam receptores de
somatostatina, a cintilografia de pentetreotideo de indio, uma
tecnica de varredura que usa um analogo de somatostatina
marcado radioativamente, tem sido bem-sucedida na
localizacao do tumor em alguns pacientes.

Outras técnicas: ressonancia magnetica de corpo inteiro e
FDG-PET/CT (tomografia por emissao de positrons com 2-
desoxi-2-[fluor-18]fluoro-D-glicose integrada a tomografia

computadorizada).



Revisdo sobre OSTEOMALACIA INDUZIDA
POR TUMOR

Tratamento

O tratamento definitivo para OIT é a resseccao completa do
tumor, que leva a reversao imediata das anormalidades
bioquimicas e cicatrizacao da doenca 6ssea em um periodo
de 6 a 12 semanas.

No entanto, se o tumor nao for localizado pelas téecnicas
relatadas, @ necessario o tratamento medicamentoso.

Para pacientes cujo tumor nao pode ser completamente
ressecado e as sequelas bioquimicas da doenca persistem,
o burosumab é a forma de terapia preferida.




