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Degeneracao sarcomatosa de doenca de Paget
do calcaneo: relato de caso™

Sarcomatous degeneration of Paget’s disease in the calcaneus: a case report

Simone Berwig Matiotti’, Conrado Silva Tramunt’', Rogério Dias Duarte’, Rodrigo Dias Duarte’,
Wolmir Lourenco Duarte', Janine Bernardi Soder?

A degeneracdo maligna das les6es da doenca de Paget é rara (cerca de 1% dos casos), sendo de mau prog-
néstico apesar do tratamento. Relatamos o caso de um paciente de 82 anos de idade, portador de doenca
de Paget ha varios anos, em que se identificaram, nos exames de imagem, caracteristicas de degeneracao
maligna no calcaneo, com anatomopatolégico evidenciando degeneracdo sarcomatosa do osso.
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Neoplastic degeneration in Paget’s disease is a rare complication (approximately 1% of cases) and, despite
the treatment, presents a poor prognosis. The authors report a case of a male, 82-year-old patient with long
standing Paget’s disease who presented imaging findings of malignant degeneration in the calcaneus

histopathologically diagnosed as sarcomatous degeneration.
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INTRODUCAO

A doenca de Paget, descrita primeira-
mente por Sir James Paget em 1877 como
osteitis deformans, caracteriza-se por acha-
dos de remodelagem 6ssea perturbada e
extremamente ativa por agdo osteocl astica
e osteobl&stica reativa, em um padréo mo-
saico peculiar®?.

A causa desta doenga é desconhecida,
sendo ateoriadaetiologiaviral amaisacei-
ta, entre outras, como origem genética, dis-
tarbio metabdlico relacionado ao parator-
monio, doenca autoimune, doenga vascu-
lar, doengado tecido conjuntivo ou mesmo
um processo neoplasico®>.

E raraadegeneragio sarcomatosa, 0cor-
rendo em cerca de 1% dos casos da doenca
emlongo prazo®. O osteossarcomaéo tipo
histol égico mais comum (50-60% dos ca
sos). Pelve, quadril e ombro s&o os locais
mais comumente afetados™3¥, e é muito
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raro 0 acometimento do calcaneo, seme-
Ihante a0 que descrevemos neste artigo©.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 85 anosde
idade, com histéria de doenca de Paget
0Ossea hé vérios anos e hé trés meses refe-
rindo dor e aumento de volume na regido
do calcaneo direito. A primeiratomografia
computadorizada (TC), realizada seis anos
antes (Figura 1), mostrava aspectos carac-
teristicos dadoencade Paget. Realizou cin-
tilografia 6ssea (Figura 2) e nova TC do

Figura 1. Tomografia com-
putadorizada do calcaneo,
corte coronal. Observa-se
aumento de volume do
0ss0, trabéculas grosseiras
e espessadas (seta).
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calcaneo direito (Figura3), que evidencia-
ram aumento significativo da captagéo do
radiof&rmaco e discreto aumento de volume
0sseo, com ruptura da cortical 0ssea na
superficie l&tero-posterior do calcaneo. O
exame de ressonancia magnética (RM) re-
velou aumento volumétrico do cal caneo,
com sina heterogéneo em todas as sequén-
cias, algumas areas cisticas e areas escle-
réticas. Foram observadas ruptura da cor-
tical 6sseaemassaem partesmolesnaface
lateral do calcaneo, com realce periférico
apos injecdo de meio de contraste gadoli-
nio (Figura 4), alteracBes sugestivas de
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Figura 3. Tomografia
computadorizada do cal-
caneo, corte coronal,
seis anos depois do pri-
meiro exame. Observa-
se aumento de partes
moles na regjao lateral
do calcaneo (ponta de
seta) e ruptura da corti-
cal 6ssea (seta).

Figura 2. Cintilografia
o6ssea. Aumento da
captacao do radiofar-
maco no calcaneo di-
reito.

Figura 4. Ressonancia magnética, sequéncia ponderada em T1, cortes sagjtal (A) e axial (B), e sequéncia ponderada em T2, cortes sagital (C) e axial (D).
Aumento volumétrico do calcaneo, apresentando sinal heterogéneo, algumas areas cisticas e escleréticas (pontas de setas). Massa de partes moles na face
lateral do calcéneo (setas). Sequéncia ponderada em T1 apds infuséo intravenosa de meio de contraste, cortes axial (E) e coronal (F), mostram realce peri-
férico da lesdo pelo meio de contraste (setas).
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degeneragdo maligna. O paciente foi sub-
metido a bidpsia da lesdo, que evidenciou
osteossarcoma de alto grau.

DISCUSSAO

A doenga de Paget afeta aproximada-
mente 3—4% da populagdo acima dos 40
anos de idade!**". Acomete mais comu-
mente o esqueleto axial (pelve, coluna e
cranio), mas 0s 0ssos longos proximais
também sdo frequentemente envolvidos
(25-35% dos casos)+**7, O envolvimento
de outros locais, como costelas, fibula, os-
sos das maos e dos pés, calcaneo e patelaé
infrequente™*?”, A forma poliostética re-
presenta 65-90% dos casos. Quando ha
acometimento de um segmento apendicu-
lar, geradlmente é unilateral 37,

O exame radiolégico é diagnostico na
maioria dos casos, apresentando achados
caracteristicos®®. Esses achados depen-
dem do estédio da doenga. Na fase osteo-
litica identificam-se areas radiolucentes
com margens bem definidas, notando-se
auséncia de areas de esclerose 6ssea. Na
fase mista observam-se trabéculas grossei-
ras e espessadas, assim Como espessamento
da cortical 0ssea, refletindo atividade os-
teoblastica. A fase blastica caracteriza-se
por areas de esclerose e aumento do volu-
me do 0ss0®?. A cintilografia 6ssea é sen-
sivel, mas pouco especificanadetecgdo de
hiperemia e atividade osteobl astica, sendo
possivel detectar aumento da captagdo de
radionuclideos mesmo antes que achados
radiol 6gicos segjam evidentes®”. Algumas
vezes a doenca pode ser um achado inci-
dental em um exame de TC ou RM®©. Os
achados tomogréficos assemelham-se aos
radiogréficos, sendo possivel uma melhor
demonstracao do espessamento trabecular
pela TC?*9, Trés padrdes de imagem da
medula éssea podem ser identificados a
RM. Na maioria dos casos a medula ama-
rela apresenta sinal normal. Em muitos
casos 0 espaco medular do 0sso envolvido
apresenta maior quantidade de gordura do
gue 0 0sso hormal, 0 que representa atro-
fia medular. O volume do canal medular
pode estar diminuido pel o espessamento da
camada cortical®. O segundo padr&o iden-
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tificado apresenta intensidade de sinal he-
terogénea em sequéncias ponderadas em
T1 e T2. Nas sequéncias em T1 a medula
Ossea apresenta intensidade de sinal dimi-
nuida, com focosde medulanormal de per-
meio, caracteristicaque exclui degeneracdo
maligna pela auséncia de massas. Nas se-
quéncias em T2 o sina da medula é hete-
rogeneamente hiperintenso®9. O terceiro
padréo é visto nafase blésticainativa, com
baixaintensidade de sinal damedula dssea
em todas as sequéncias, representando
esclerose. Com o uso de meio de contraste
intravenoso gadolinio pode-se observar
realce medular, principal mente nas fases
mais ativas da doenca®.

A degeneraco sarcomatosa érara, ocor-
rendo em aproximadamente 1% dos casos
da doenga em longo prazo. O maior risco
é dos pacientes com doenca poli ostética
47, Ossintomasindicativos destacondicio
s80 aumento de volume e dor na regido
acometida™®. A lesdo histoldgica mais
comum é o osteossarcoma (50-60% dos
casos), havendo também casos de histioci-
tomafibroso maligno/fibrossarcomae con-
drossarcoma®*%19_ O progndstico dos pa-
cientes com degeneragdo sarcomatosa é
ruim, com sobrevida menor que 10% em
trés anos, apesar do tratamento™. Metés-
tases sdo comuns, principalmente pulmo-
nares’9, As caracteristicas dadegeneragio
sarcomatosa s30: lise Ossea agressiva, des-
truicdo da cortical e presenca de massa de
tecidos moles™*". Na maioria dos casos
n&o ha reagio periosteal . A deteccio de
degeneragdo neoplésica no 0sso acometido
por doenca de Paget, pelo exame radiol 6-
gico, pode ser dificil, sendo necessaria a
comparagdo com radiografias anteriores
em busca de novas &reas de ostedlise e rea-
lizagio de TC e RM®. A RM ¢é superior &
TC, sendo possivel observar substituigcdo
tumoral da medula 6ssea e destruicao cor-
tical em associagdo a massa de tecidos
moles, relativamente grande e infiltrativa.
Degeneracdo sarcomatosa aparece com Si-
nal intermedi&rio nas imagens ponderadas
em T1, com realce apds o uso de gadolinio
esinal hiperintenso nas sequéncias ponde-
radas em T2. Necrose centra € frequente-
mente vista?,

CONCLUSAO

E rara a degeneracdo maligna do 0sso
na doenca de Paget. Quando ocorre, 0s
principais tipos histoldgicos identificados
S80 0 osteossarcoma (50-60%), o histioci-
toma/fibrossarcoma fibroso maligno (20—
25%) e o condrossarcoma. Os achados que
caracterizam atransformagdo maligna séo,
clinicamente, 0 aumento de partesmolesda
regido afetada e, radiologicamente, a pre-
senca de massa em partes moles e destrui-
¢&0 da cortical 6ssea. Quando h& suspeita
dessa condicdo, deve-serealizar TC e RM
para caracterizagdo dos achados, mesmo
€m 0SS0S em que este acontecimento é ex-
tremamente incomum, como no calcaneo.
Apesar de a TC demonstrar melhor a que-
bra da cortical e a mudanga do padr&o do
trabeculado 6sseo, a RM também permite
aidentificagdo de alteracdo de sinal dame-
dula éssea e dos tecidos moles adjacentes.
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