ANTROPOLOGIA
PORTUGUESA

CENTRO DE
INVESTIGAGAO

EM ANTROPOLOGIA
E SAUDE
UNIVERSIDADE

DE COIMBRA



Um possivel caso de doenga 6ssea de Paget na Colegdo de
Esqueletos Identificados de Evora, Portugal (século XX)

A possible case of Paget’s bone disease from the Identified
Skeletal Collection of Evora, Portugal (20th century)

Cheila Ribeiro™, Claudia Relvado?3, Teresa Fernandes??

Resumo A doenca 6ssea de Paget (DOP) é
uma doenca metabdlica caracterizada pela
remodelacdo 6ssea andémala, de etiologia
desconhecida.Oesqueletoemestudopertence
a Colecao de Esqueletos Identificados de Evora,
sendo este do sexo feminino, com uma idade
a morte de 88 anos, tendo falecido em 1987.
Recorrendo a anélise macroscépica, a olho nu,
e radioldgica, observaram-se vdrias alteragdes
osseas, destacando-se o espessamento e
deformacéo das tabuas interna e externa do
osso frontal, onde a morfologia lembrava
pedra-pomes, bem como espessamentos nas
regides do vértex e do fnion e ainda a presenca
de um padrao radiolégico de “algodao-1a"
no diploe. Nos 0ssos longos, as alteragdes
mais exuberantes ocorreram nas tibias e
nos fémures e resultaram do espessamento
6sseo, conduzindo a contornos irregulares e
encurvamento das diafises, apresentando
a tibia direita uma forma de sabre muito
acentuada. Radiologicamente, observou-se

Abstract Paget’s disease is a chronic
metabolic disorder that interferes with bone
remodeling, resulting in disorganized bone
structure. This paper presents the study of
a skeleton, from the Collection of Identified
Skeletons from Evora, belonging to a 88
years old female who died in 1987. Various
lesions were registered, such as: thickening
and deformation of the inner and outer
frontal tables, with a rough surface; bone
thickening at the vortex and inion; and a
“cotton-wool” appearance at the diploé.
Within the long bones, the tibiae and
femurae were the most affected. The bone
thickening resulted in irregular bone surface
and diaphysis curvature, and the right tibia
showed a characteristic saber tibia shape.
The radiographic analysis revealed sclerotic
cortical bone at the tibiae and femurae.
Woven bone and generalized porosity was
observed in the coxae, sacrum and lumbar
vertebrae. Both ilia were thickened. For the
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que estes 0ss0s apresentavam o 0sso cortical
com aspeto esclerético. Os 0ssos coxais, o
sacro e as vértebras lombares apresentavam
formacdo de osso novo e porosidade
generalizada. Nos coxais, estava presente
um aumento da espessura na asa ilfaca. No
diagndstico diferencial, consideraram-se a
osteomalacia, a DOP, a sffilis, a leontiase ¢ssea
e a hiperostose frontal interna. A DOP parece o
diagndstico mais provavel, dada a combinacao
das lesoes.

Palavras-Chave: Paleopatologia; doenca
6ssea de Paget; espessamento 6sseo;
encurvamento 6sseo.

Introdugdo

A doenca éssea de Paget (DOP) foi
descrita pela primeira vez em 1877 por
Sir James Paget, que a designou como
ostefte deformante, em consequéncia de
a ter interpretado como uma doenca in-
flamatoria do osso (Paget, 1877; Brickley e
Ives, 2008; Seitz et al., 2009). A DOP é uma
doenca crénica, que pode ter manifesta-
¢oes Osseas, de etiologia desconhecida.
Contudo, acredita-se que se deve a fato-
res genéticos, uma vez que 15 a 30% dos
doentes tém um histérico desta doenca
na sua familia, e a fatores ambientais, pois
o estilo de vida rural com consequente
maneio de animais parece predispor a
um maior risco desta doenca (Rogers
et al, 2002; Ortner, 2003; Daroszewska e
Ralston, 2005; Gennari et al, 2006; Siris e

differential diagnosis, different conditions
like osteomalacia, Paget’s bone disease,
syphilis, bone leontiasis and hyperostosis
frontalis interna were considered. However,
considering the lesions observed, Paget'’s
disease seems the most probable diagnose.

Keywords: Paleopathology; Paget disease;
bone thickening; bone bending.

Roodman, 2008; Mays, 2010; Wade et al,
2011; White e Rushbrook, 2013).

E uma doenca metabdlica, cons-
tituindo a segunda doenca mais co-
mum envolvendo a remodelacdo 6ssea,
apenas ultrapassada pela osteoporose
(White e Rushbrook, 2013). Estudos an-
teriores mostram que esta patologia é
ligeiramente mais prevalente nos ho-
mens do que nas mulheres, e é mais fre-
quente em paises cuja populacdo tem
origem anglo-saxénica, estimando-se
que 2 a 7% das populagdes norte-ame-
ricanas e da Europa Ocidental com mais
de 50 anos sofram desta doenca (Roches
et al, 2002; Ortner, 2003; José et al., 2008;
Ralston, 2008; Wade et al,, 2011; White e
Rushbrook, 2013; Michou e Orcel, 2016).
A DOP ¢é, pois, uma doenca relacionada
com o envelhecimento, sendo raramente



diagnosticada em individuos com ida-
de inferior aos 50 anos, aumentando a
sua prevaléncia com o avancar da idade,
atingindo-se o pico de prevaléncia aos
80 anos (Roches et al.,, 2002; Ortner, 2003;
Ralston, 2008; Seitz et al,, 2009; Wade et al,,
2011; Michou e Orcel, 2016). Mays (2010)
indica que as mais antigas evidéncias de
DOP provém do Império Romano, e que,
na bibliografia paleopatoldgica, 103 dos
109 casos (94%) sao de origem inglesa.

Esta doenca manifesta-se como resul-
tado de uma desordem na remodelacao
dssea que conduz a uma estrutura éssea
desorganizada (Mays, 2010). O aumento
dorécio deremodelacdo 6ssea compreen-
de 3 fases: 1) foco de reabsorcéo dssea, 2)
fase mista de ostedlise e osteogénese, 3)
fase inativa ou fase esclerética, caracteri-
zada por esclerose (Mays e Tuner-Walker,
1999). Esta remodelacao éssea tem como
consequéncia a desorganizacdo da ar-
quitetura do 0sso novo, estruturalmente
mais fraco, podendo causar varias compli-
cagdes como o espessamento dos 0ssos
afetados e uma maior fragilidade dssea. As
principais consequéncias sao, entre outras,
0 aumento do 0sso cortical, curvatura dos
05505 longos, constricdo nas articulacdes
e aumento do risco de fraturas (Roches
et al, 2002; Selby et al.,, 2002; Ortner, 2003;
Ralston, 2008; Ralston et al., 2008; Wade et
al, 2011). O osso adquire um aspeto de
pedra-pomes e é caracterizado radiolo-
gicamente pelo aumento da densidade
contudo, nas primeiras fases da doenca,
observam-se lesées liticas que podem mi-
metizar tumores (Ortner, 2003).

As lesdes &sseas provocadas por
esta doenca podem ocorrer em qual-
quer local do esqueleto e sao poliosté-
ticas em cerca de 70% dos casos (Seitz
et al, 2009). Os ossos mais afetados sao
aqueles com a maior proporcédo de teci-
do 6sseo esponjoso, nomeadamente 0s
pertencentes ao esqueleto axial, a pélvis
e as epifises femorais (Mirra et al.,, 1995g;
Ralston et al., 2008). Tanto nos casos po-
liostéticos como nos monostéticos, as le-
sdes podem nao ocorrer em simultaneo,
quer No Mesmo 0sso, quer em 0ssos dis-
tintos. Deste modo, 0 mesmo 0sso pode
apresentar diferentes estagios da doenca
(Mirra et al,, 1995a).

No que diz respeito as alteracoes cra-
nianas, qualquer osso pode ser afetado,
sendo mais comum o envolvimento da
abobada craniana e dos 0ssos da base do
cranio (Brickley e Ives, 2008). No cranio, a
lesdo inicial desta doenca é a osteoporo-
sis circumscripta, lesdes liticas que radio-
logicamente se caracterizam por regides
de radiotransparéncia discretas (Ortner,
2003). Jd numa fase intermédia da doen-
ca, esta osteoporosis circumscripta é subs-
tituida por um padrao de “algodéo-1&’,
caracterizado por um espessamento da
diploe associado a é&reas esclerdticas e
liticas mal definidas (Mirra et al., 1995b).
As complicacbes possiveis incluem o au-
mento da dimensao vertical da cabeca,
em especial da proeminéncia da testa,
compressao cerebral com perturbacao
mental, congestdo venosa, sopro crania-
no, envolvimento da por¢ao petrosa do
cranio conduzindo a deficiéncias auditi-
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vas, obstrucao da safda do nervo crania-
no com comprometimento funcional e
platibasia com potencial compressao
do tronco encefdlico e/ou hidrocefalia
(Mirra et al,, 1995a). O maxilar é mais fre-
quentemente afetado do que a mandi-
bula (Cooke, 1956; Brickley e Ives, 2008).
As alteracdes pélvicas iniciam-se fre-
quentemente no flion, junto a articulagao
sacroiliaca, e as alteracdes mais severas po-
dem conduzir a protrusao acetabular e a
coxa vara, podendo acelerar o processo de
doenca articular degenerativa (Mirra et al,,
19953; Brickley e Ives, 2008). As alteragdes
ocorridas na coluna vertebral incluem o
alargamento dos corpos vertebrais com
espessamento das trabéculas do 0sso es-
ponjoso (Brickley e Ives, 2008). Nas vérte-
bras, o enfraquecimento pode resultar em
fratura acompanhada de dor dssea, perda
de estatura e cifose (Mirra et al.,, 1995a).
Nos ossos longos, as lesdes carac-
teristicas sdo o encurvamento (Mirra et
al,1995a), com arqueamento meso-late-
ral do fémur e péstero-anterior da tibia
(Brickley e Ives, 2008). Devido a formacao
andmala de 0sso novo pode também sur-
gir a tibia em “sabre” (Mirra et al,, 1995a).
Atendendo a desorganizacéo do novo
tecido dsseo, as fraturas sdo mais comuns
nos dois 0ssos acima referidos (Mirra et
al, 1995a). Ainda nos ossos longos, nas
fases iniciais da doenca, é também co-
mum surgirem areas de radiopacidade
em forma de cunha (Brickley e Ives, 2008).
Cercade 1a 10% dos individuos que
sofrem de DOP podem desenvolver al-
teracdes malignas, como o sarcoma de

Paget (Mirra et al, 1995b), sendo esta a
mais séria das suas complicacoes (Cheng
et al, 2002). Assim, a combinacdo de
DOP com neoplasias pode dificultar a
identificacdo de alteracdes blésticas ou
liticas (Brickley e Ives, 2008).

O nUmero de neoplasias associadas
a DOP tem sido crescente (Haibach et
al,, 1985) contudo, ndo é ainda possivel
afirmar que a frequéncia de metéstases
seja vincadamente superior em 0ss0s
com lesdes de Paget (Moore et al,, 1994).
Os osteossarcomas, em particular, tém
sido extensamente relatados como uma
complicagao relativamente comum da
doenca de Paget, registando uma fre-
quéncia maxima de 14% (Cheng et al,
2002).

Atendendo a estas complicacdes para
confirmar o diagndstico pode ser neces-
sario recorrer ainda a analise histolégica.
Histologicamente, poder-se-4 chegar ao
diagndéstico da doenca de Paget quando
0 0550 apresenta o caracteristico aspeto
em mosaico, resultante da desorganiza-
cao trabecular, remodelacéo excessiva e
reabsorcao (Roches et al,, 2002).

Com este trabalho pretende-se in-
terpretar as alteracdes morfoldgicas e ra-
dioldgicas observadas no esqueleto em
estudo, considerando um diagndstico
diferencial que inclua a DOP, a osteoma-
lacia, a sifilis, a leontiase ossea e a hipe-
rostose frontal interna. O bom estado de
conservacao do esqueleto em estudo e
a severidade das lesdes sao relevantes na
caracterizacao de uma situagao rara em
contexto osteoldgico portugués.



Materiais e Métodos

O esqueleto em estudo (CEIE15) per-
tence a Colecédo de Esqueletos Identifica-
dos de Evora, ao cuidado da Universida-
de de Evora. A colecdo provém do cemi-
tério dos Remédios, localizado na cidade
de Evora, e é constituida por 201 indivi-
duos que morreram durante os séculos
XIX e XX. O individuo analisado neste
estudo é do sexo feminino, tinha 88 anos
aquando da sua morte, que ocorreu em
1987, ndo existindo registo da sua causa.

Os ossos foram observados macros-
copicamente, a olho nu, e com recurso
a lupa. As lesdes encontradas foram
observadas e descritas de acordo com
as alteracbes apresentadas em Ortner
(2003). De modo a facilitar o diagnosti-
co diferencial, foram também realizados
exames radioldgicos ao cranio, ao coxal
esquerdo, e ao fémur e tibia direitos,
tendo-se recorrido, em todos casos, ao
sistema MammoDiagnost UC (Philips) a
28KkV e 25mA e placas Kodak Min-R.

Resultados

O esqueleto em estudo encontra-se
bem preservado (Figura 1), com 83% dos
Seus 0ssos presentes, 0 que permitiu a
observacdo das lesées que sdo apresen-
tadas de seguida e que constituem, até
a0 momento, o Unico possivel caso de
DOP da Colecao de Esqueletos Identifi-
cados de Evora.

Cranio

No cranio destaca-se a sua enorme
espessura assim como alteracdes na
morfologia do mesmo, resultantes da
irregularidade do contorno da tabua ex-
terna da abdbada craniana (Figura 2A).

Na tdbua externa observa-se poro-
sidade generalizada, com aparéncia de
“pedra-pomes” (Figura 2A). No lado direi-
to do osso frontal, junto a sutura coronal,
observa-se um espessamento que lhe
confere um aspeto de projecdo arredon-
dada. Apesar dos limites difusos da lesao,
a regido onde o espessamento é mais
notério apresenta uma dimensao apro-
ximada de 53,3 mm, longitudinalmente
e 46,5 mm, transversalmente. No 0sso
parietal esquerdo, junto ao vértex, estd
presente uma projecdo semelhante a do
frontal, de contornos difusos que néo per-
mitem a sua medicdo. Na tabua interna,
05 sulcos venosos sdo muito marcados, e
ha evidentes sinais de atividade éssea no
lado esquerdo da crista frontal, semelhan-
tes a hiperostose porética, estendendo-se
a area afetada por cerca de 21,0 mm e
14,1 mm (Figura 2B). A densidade do teci-
do dsseo no frontal, de ambos os lados da
crista frontal, conduz a uma diminuicéo
da profundidade das fossas frontais.

Através da radiografia observa-se um
padrédo misto, “algodao-1&, com lesdes os-
teoblasticas predominantes, que condu-
zem ao espessamento de ambas as tabuas
da abdbada craniana. Estas alteracdes sdo
mais evidentes no osso frontal, no vértex e
na regido do fnion, e lesdes liticas marca-

Um possivel caso de doenca 6ssea de Paget na Colecdo de Esqueletos Identificados de Evora, Portugal (século XX)



102

Cheila Ribeiro, Claudia Relvado, Teresa Fernandes

Figura 1. Estado de preservacao do esqueleto CEIET5. A preto ilustram-se 0s 05505 que estao
presentes e manifestam lesdes relacionadas com a DOP, a cinza, 0s 0ss0s presentes, mas sem

lesdes, e a branco, 0s 0sso0s ausentes.

das pelas radiotransparéncias (Figura 2C).
Nem o0s 0ssos faciais, nem a mandibula
apresentam alteracdes morfoldgicas.

Umero esquerdo

O Umero esquerdo apresenta um
espessamento 6sseo, exceto na epifise
superior, bem como porosidade gene-
ralizada. Observa-se ainda um ligeiro en-
curvamento anterior, no terco superior
da diadfise. O Uumero direito, tal como os
0s50s dos antebracos, nao exibe nenhu-
ma alteraco.

Vértebras

O individuo em estudo possui seis
vértebras lombares, sendo que as trés
Ultimas apresentam um  espessamento
generalizado do corpo, mais acentuado
na regido anterior, que é resultante da de-
posicdo de 0sso novo vascularizado (Figu-
ra 3). Também nas facetas articulares, nas
laminas, nos pediculos e nos processos
transversos estao patentes neoformacoes
de morfologia idéntica a atras descrita.



Figura 2. Alteracbes morfoldgicas observadas no cranio. A. Vista lateral direita do cranio onde
é possivel observar, as proeminéncias do osso frontal e parietal (setas) e a aparéncia de “pedra-
-pomes”. B. Tébua interna do osso frontal, regido do sulco frontal. C. Radiografia: observa-se o
espessamento das tdbuas cranianas (setas exteriores) e a presenca de atividade litica e esclerética
que lhe confere a aparéncia “algodao-1a” (setas interiores) — vista lateral direita do cranio.

Coxais

O coxal esquerdo manifesta espes-
samentos na asa iliaca, mais acentuados
entre a espinha ilfaca antero-superior e a
espinha iliaca antero-inferior, conduzin-
do a uma lesao arredondada e saliente,

com microporosidade (Figura 4A). Tam-
bém a regido auricular e a pré-auricular
se encontram espessas e com alteragdes
morfoldgicas, que conferem um aspeto
muito irregular as duas zonas.

Apesar da destruicdo tafonémica da
porcao mais anterior da face semilunar
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Figura 3. Espessamento do corpo das ultimas trés vértebras lombares, com formacgéo de osso
novo na face anterior (setas) — vista lateral esquerda.

do acetébulo, foi possivel observar que
a cabeca femoral mantinha uma posicédo
normal em relacdo ao acetdbulo (sem
protrusao acetabular). Observa-se ainda
uma elevada densidade radioldgica, evi-
denciando uma grande atividade osteo-
blastica a excecdo da zona da fossa ilfaca
(Figura 4B).

O coxal direito ndo apresenta lesdes
tdo severas como o esquerdo. Encontra-
-se fragmentado, apenas estando com-
pleto o iliaco, que apresenta uma ligeira
tumefacdo na face posterior, na zona da
espinha ilfaca antero-superior e algu-
ma porosidade generalizada também
na face posterior da asa iliaca. Devido a
destruicdo tafondmica, ndo é possivel
reconstruir a posicao da cabeca femoral
no interior do acetabulo.

Sacro

No sacro, é visivel microporosidade
generalizada, mais evidente nas facetas
articulares para as vértebras lombares.

Fémures

O fémur esquerdo apresenta acen-
tuadas alteragdes morfoldégicas e de
dimensdo. Estas alteracbes sao mais
marcadas nos tercos superior e inferior
da didfise, ndo atingindo as regides arti-
culares. No terco superior, 0 0550 é mais
denso que no terco inferior, onde ha evi-
dente vascularizacdo e neoformacao de
tecido ésseo (Figura 5A). O fémur tem
contornos irregulares, e algumas zonas
distais com aspeto de tumefacdes com



(retangulo) e o espessamento do 0sso coxal. B. Osso coxal esquerdo, com uma enorme
radiotransparéncia, com excecao da zona da fossa illaca — vista medial.

Figura 5. Lesdes observadas nos fémures — vista anterior. A. Diafise do fémur esquerdo onde
se observa a presenca de lesdes em vérios estadios, na parte superior da diafise (retangulo
superior), lesdo esclerdtica com pouca vascularizacao, presenca de tumefagdes (setas brancas)
e de formacéo de 0sso novo com uma intensa vascularizagdo (retangulo inferior). B. Imagem
radioldgica e a olho nu do fémur direito, onde é possivel observar o enorme espessamento do
0550 e a curvatura lateral da didfise.
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porosidades, assim como grande densi-
dade e algumas estrias ao longo da face
medial. O fémur tem um encurvamento
no sentido lateral. O angulo entre a cabe-
ca e a diafise é de 107 graus.

O fémur direito apresenta coxa
vara, sendo o angulo cabeca/didfise de
100 graus. As alteracdes observadas
sao semelhantes as do fémur esquerdo,
no entanto, a textura do osso cortical é
mais uniforme em toda a diafise e 0 0ss0
tem um aspeto mais esclerdtico, mas
ainda com alguma vascularizagao (Figu-
ra 5B). Através de imagem radioldgica
do fémur direito, é possivel observar o
grande espessamento do 0sso cortical,
que resulta de deposicao dssea periostal
e subperiostal (Figura 5B).

Tibias

A tibia direita apresenta forma de “sa-
bre” muito acentuada, com encurvamen-
to no sentido anterior. Toda a didfise estd
afetada, evidenciando enorme espessa-
mento com o 0sso cortical com um as-
peto esclerdtico. Na face anterior, a meio
da didfise, existe uma tumefacdo com
microporosidade. A imagem radioldgica
permite acrescentar a estas observagoes
airregularidade da cavidade medularem
consequéncia da sua obstrucdo parcial
pelas neoformacoes ésseas (Figura 6).

As lesbes observadas na tibia esquer-
da sdo menos evidentes do que as da ti-
bia direita, com um menor espessamento,
estando apenas o terco superior da diafi-

se afetado. O terco inferior esta presente,
mas perdeu o 0sso cortical tafonomica-
mente, sendo apenas possivel registar o
preenchimento total do canal medular
com 0sso trabecular. Observam-se ainda
zonas com tumefacdes, a semelhanca do
fémur esquerdo, e que sdo mais evidentes
na regido proximal da face medial.

Outras lesoes

Juntamente com o esqueleto, foi recolhi-
da, dentro da sua sepultura, uma massa
de forma e textura irregular (Figura 7),
com trés fragmentos de maior dimensao
e outros cinco de dimensées menores
(0 maior fragmento tem dimensdes ma-
ximas de 47,5 mm, 33,9 mm, 31,2 mm).
No entanto, uma vez que a exumacao foi
efetuada por pessoal ndo qualificado ao
servico do cemitério, nao é possivel deter-
minar quantos fragmentos seriam na rea-
lidade, podendo ter-se tratado original-
mente de uma Unica massa. O desconhe-
cimento da regido do corpo em que esta
massa se encontrava impossibilita quer a
sua identificacdo, quer a sua etiologia.

O esqueleto apresenta ainda lesoes
degenerativas generalizadas, sindesmofi-
tos do ligamento anterior direito da T8 a
T12 sem fuséo e perda dentéria total ante-
-mortem. Na tabela 1, apresenta-se um re-
sumo das lesdées observadas no esqueleto.

Discussao

No diagndstico diferencial, foram
considerados os seguintes processos pa-



Figura 6. Tibia direita com enorme espessamento da zona anterior, que lhe confere uma
forma de sabre — vista lateral.

Figura 7. Massa calcificada que foi recolhida com o esqueleto.
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Tabela 1. Sintese das lesdes observadas no esqueleto CEIET5.

Regido anatomica Observacoes

Aspeto de “pedra-pomes”;

Espessamento das tdbuas da abdbada craniana e alteracéo

morfolégica;
Cranio

Vasos meningeos marcados e diminuicao da profundidade das fossas

frontais;

Raio-X: aparéncia de “algodao-1a”.

Membro superior !
anterior.

Umero esquerdo: espessamento, porosidade e encurvamento

Vértebras

Trés Ultimas lombares com espessamento e porosidade.

Coxal esquerdo: espessamento, porosidade e elevada densidade

radiologica;
Cintura pélvica

Sacro: Porosidade.

Coxal direito: espessamento e porosidade;

Fémures: Alteracdo morfoldgica e dimensao, aparéncia irregular,

Membro inferior

porosidade e estriacdo, curvatura no sentido lateral, coxa vara;

Tibias: Forma de sabre, tumefacdes, porosidade.

Outras lesdes

Massa calcificada de forma e contornos irregulares.

toldgicos: a osteomalacia, a sffilis vené-
rea, a leontiase dssea, a hiperostose fron-
tal interna e a DOP, que serao analisados
de forma mais detalhada de seguida.

Osteomalacia

A osteomalacia é a forma adulta do
raquitismo e, por definicado, ocorre apenas
depois do crescimento ésseo cessar. Pode
ser causada pela falta de vitamina D ou
como consequéncia de outra doenga, es-
tando maioritariamente relacionada com
disturbios gastrointestinais ou renais. Em

casos graves, pode conduzir a inibicdo da
mineralizacdo dos ostedides, provocando
o alargamento das epifises e deformacoes
resultantes de acdes mecanicas (Ortner e
Putchar, 1981; Waldron, 2009). Com o pro-
gresso da doenca, 0s 0ss0s podem tor-
nar-se mais frageis e leves. Os 0sso0s mais
frequentemente afetados sao as costelas
e os coxais, sendo também possivel en-
contrar fraturas nas costelas.
Radiologicamente,
caracteriza-se por uma desmineralizacao
generalizada, semelhante a osteoporose,
e pseudofraturas ou zonas de Looser, con-

a osteomalacia



sideradas lesdes caracteristicas. Estas sao
normalmente circundadas por uma mar-
gem esclerdtica e podem ter sobreposto
0550 novo periosteal, ocorrendo preferen-
cialmente nas margens axiais da escapula,
costelas, nos ramos pubicos superiores e
inferiores, no fémur proximal e na ulna.

Atendendo as observacdes efetua-
das e, apesar de se registarem deforma-
¢oes resultantes de acdes mecanicas, a
distribuicdo éssea das lesbes, a existén-
cia de 0sso novo nas regides alteradas
e a grande densidade &ssea sugerem a
exclusdo da osteomalacia como estando
na origem das alteracdes observadas no
esqueleto em andlise. Também o exame
radioldgico aponta para a exclusao da
osteomalacia, uma vez que ndo indica
a presenca de pseudofraturas e, por sua
vez, indica a coexisténcia de atividade
osteoblastica com a osteoclastica, sendo
0 aumento da densidade éssea significa-
tivo em alguns dos 0ssos afetados.

Sifilis venérea

A sifilis venérea é causada pela bac-
téria Treponema pallidum. A lesao patog-
nomonica é a caries sicca, porém podem
também surgir gomas 6sseas ou osteo-
mielite (Ortner, 2003; Waldron, 2009). A
formacéo de 0sso novo e, particularmen-
te, de gomas dsseas é muito caracteristica
da doenca, podendo manifestar-se em
estagios iniciais e, apesar de qualquer
0ss0 poder ser afetado, é especialmente
marcada em 0ssos proximos da superficie,

tais como a tibia, 0 0sso frontal, as costelas
e o esterno. O crescimento de 0ss0 NOVO
pode tomar proporcdes considerdveis,
especialmente na zona anterior das tibias
(Ortner, 2003; Waldron, 2009).

Apesar do esqueleto em estudo
apresentar tibias com lesdes nas faces
anteriores, ndo existia nenhuma evidén-
cia da presenca de caries sicca, com 0s
seus focos liticos caracteristicos, nem
destruicao do diploe e da tédbua externa.
Observou-se, sim, porosidade generali-
zada e um espessamento das tadbuas cra-
nianas e ndo a destruicdo das mesmas.
Também nédo foram encontradas nem as
gomas 6sseas nem evidéncias de osteo-
mielite que sdo frequentes na doenca.
De igual modo, o padrdo de desorgani-
zacdo do tecido 6sseo e a coexisténcia
de atividade osteobléstica e osteoclasti-
ca no esqueleto aqui estudado néo séo
caracteristicas habituais da sifilis venérea.

Leontiase dssea

Esta doencarara ocorre devido a uma
formacao dssea andmala e continua, nos
0ss0s cranianos e faciais, que conduz a
distorcbes bem marcadas das caracte-
risticas consideradas normais (Ortner,
2003). O marcado espessamento dos
0ss0s cranianos e faciais, caracteristicos
da leontiase dssea, conduz a que a DOP
deva ser considerada no seu diagndstico
diferencial (Ortner, 2003).

O individuo em estudo nédo apre-
senta os 0ssos faciais afetados e, contra-
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riamente ao que acontece na leontiase
6ssea, 0 esqueleto pds-craniano exibe
alteragdes. Assim, parece possivel excluir
esta doenca da etiologia das lesdes ob-
servadas no presente caso.

Hiperostose frontal interna

Na hiperostose frontal interna ocor-
re o espessamento da tdbua interna do
osso frontal sem afetacdo do esquele-
to pds-craniano. Em casos mais graves,
pode atingir toda a extensao da tabua
interna craniana (Waldron, 2009). Tal
como a DOP, é uma doenca metabdlica,
resultante de alteragdes nas hormonas
pituitarias (Ortner, 2003).

As lesdes observadas estendem-se por
todo o esqueleto, e no cranio estao paten-
tes nas duas tdbuas, 0 que ndo acontece
em casos de hiperostose frontal interna, o
que permite excluir este diagnéstico.

Doenca dssea de Paget (DOP)

Por Ultimo, considerou-se a DOP, que
se caracteriza por formacédo éssea desor-
ganizada, deformacdes morfolégicas e
fraturas (Waldron, 2009). Os 0ssos mais
comummente afetados sdo: sacro, vérte-
bras (sendo mais comum alteragdes na
zona lombar), fémures, cranio, esterno,
coxais, claviculas, tibias, costelas e Ume-
ro; demonstrando que apesar de haver
uma preferéncia pelo esqueleto axial,
também o apendicular pode estar envol-
vido (Ortner, 2003).

Macroscopicamente, 0s 0ss0Ss apre-
sentam um aspeto de “pedra-pomes’,
pode ocorrer deformacdo mecanica e
é comum a observacdo de uma grande
profundidade e tamanho das regides
meningeas (Roches et al, 2002; Ortner,
2003; Wade et al, 2011). A pélvis é um
dos locais de desenvolvimento inicial de
lesdes na DOP, mais frequentes ao nivel
do flion, junto a articulagao sacroilfaca.
O envolvimento severo da pélvis pode
levar a protrusdo acetabular e, possivel-
mente, coxa vara (Brickley e Ives, 2008).

Relativamente ao cranio, qualquer
0550 craniano pode ser afetado, contu-
do, as areas mais comumente afetadas
s&o a abdbada craniana e o0s 0ssos da
base do cranio. A leséo inicial é repre-
sentada pela osteoporosis circumscripta
(Ortner, 2003). As alteracbes dsseas po-
dem também afetar a audicao, poden-
do conduzir a surdez quando ocorre
o envolvimento da porcdo timpanica
do temporal. Alteracdes ao nivel da
mandibula sao seis vezes mais comuns
do que do maxilar, contudo, quando
ambos estao envolvidos, podem surgir
caracteristicas semelhantes a leontfase
Ossea (Brickley e Ives, 2008).

As deformacgdes nos 0ssos longos
seguem padrdes caracteristicos: o fé-
mur apresenta uma curvatura mesola-
teral causada pelas alteracdes na espes-
sura, enquanto a tibia apresenta uma
curvatura postero-interior (Brickley e
lves, 2008). A curvatura dos membros
pode conduzir ao encurtamento dos



mesmos, podendo este ser desigual. A
lesdo inicial nos ossos longos apresen-
ta uma reabsorcdo osteoclastica pura-
mente litica, envolvendo toda a espes-
sura do cortex, exibindo um bordo afia-
do em forma de cunha (Ortner, 2003).
Esta caracteristica pode ser designada
por lamina de vidro ou sinal de chama
(Brickley e Ives, 2003).

As combinacdes da observacéo ma-
croscopica com a radiolégica sugerem
que se trata de um possivel caso de DOP,
uma vez que se observam encurvamen-
tos laterais do fémur e anteriores das ti-
bias, um espessamento do osso cortical
desses 0ssos que resulta da deposicao
de 0ss0 novo ao nivel do periésteo e en-
tre este e 0 enddsteo. Compativeis com
a DOP séo ainda a aparéncia de pedra-
-pomes do 0sso cortical, 0 espessamen-
to das paredes da abdbada craniana e a
impressdo vascular observada na tabua
interna craniana.

Conclusao

Em suma, as lesdes observadas no
esqueleto, a sua morfologia e distribui-
¢cao sugerem que a DOP constitua o
diagndstico mais provével. E possivel
que se trate de um caso avancado da
DOP, compativel com a designada fase
3, que é caracterizada por esclerose e
diminuicdo da vascularizagao (Mays e
Tuner-Walker, 1999), contudo, é possivel
também observar que alguns ossos se
encontram na fase 2 com lesdes mistas,

ostedlise e osteogénese, e ainda situa-
¢Hes em que No MesMo 0sso se observa
a coexisténcia das fases 2 e 3. No futuro,
0 recurso a analises histoldgicas podera
ajudar a fortalecer este diagndstico, uma
vez que o padrao de“mosaico”é conside-
rado caracteristico da doenca Ossea de
Paget (Roches et al.,, 2002; Ortner, 2003).

Agradecimentos

Os autores deste artigo desejam
agradecer ao Hospital Veterinario da Uni-
versidade de Evora pelos exames radio-
l6gicos, bem como aos revisores cujos
contributos permitiram melhorar a qua-
lidade do presente trabalho.

Este trabalho foi apresentado nas V
Jornadas Portuguesas de Paleopatologia.

Referéncias bibliograficas

Brickley, M,; Ives, R. 2008. The bioarchaeology of
metabolic bone disease. Oxford, Elsevier.
Cheng, Y, Wright, J,; Walstad, W,; Finn, M.

2002. Osteosarcoma arising in Paget’s
disease of the mandible. Oral Oncol-
ogy, 38(8): 785-792. DOI: 10.1016/51368-

8375(02)00065-9.

Cooke, B. 1956. Paget's disease of the jaws: 15
cases. Annals of the Royal College of Sur-
geons of England, 19(4): 223-240. Dispo-
nivel em https://www.ncbi.nlm.nih.gov/
pmc/articles/PMC2378077.

Daroszewska, A.; Ralston, S. 2005. Genetics of
Paget's disease of bone. Clinical Science
Journal, 109(3): 257-263. DOI : 10.1042/

Um possivel caso de doenca 6ssea de Paget na Colecdo de Esqueletos Identificados de Evora, Portugal (século XX)



112

Cheila Ribeiro, Claudia Relvado, Teresa Fernandes

CS20050053.

Gennari, L; Marlotti, D.; Martini, G.; Nuti, R.
2006. Paget's disease of bone in Italy.
Journal of Bone and Mineral Research,
21(52): 14-21. DOI: 10.1359/jbomr.065203.

Haibach, H.; Farrell, C; Dittric, F. 1985. Neo-
plasms arising in Paget’s disease of bone:
A study of 82 cases. American Journal of
Clinical Pathology, 83(5): 594-600. DOI:
10.1093/ajcp/83.5.594.

José, F,; Pernambuco, A; Amaral, D. 2008.
Doenca de Paget do osso. Einstein, 6(S1):
S79-588. Disponivel em http://apps.
einstein.br/revista/arquivos/PDF/767-
-Einstein%20Suplemento%20v6n1%20
pS79-88.pdf.

Mays, S. 2010. Archaeological skeletons sup-
port a Northwest European origin for
Paget's disease of bone. Journal of Bone
and Mineral Research, 25(8): 1839-1841.
DOI: 10.1002/jbmr.64.

Mays, S, Turner-Walker, G. 1999. A mediae-
val case of Paget’s disease of bone with
complications. Journal of Paleopathology,
11(1): 29-40.

Michou, L.; Orcel, P. 2016. The changing coun-
tenance of Paget's disease of bone. Joint
Bone Spine, 83(6): 650-655. DOI: 10.1016/].
jbspin.2016.02.011.

Mirra, J,; Brien, E.; Tehranzadeh, J. 1995a.
Paget’s disease of bone: review with
emphasis on radiologic features, part |.
Skeletal radiology, 24(3): 163-171. DOI:
10.1007/BF00228918.

Mirra, J,; Brien, E,; Tehranzadeh, J. 1995b.
Paget’s disease of bone: review with
emphasis on radiologic features, part II.
Skeletal radiology, 24(3): 173-184. DO

10.1007/BF00228919.

Moore, T; Kathol, M,; El-Khoury, G.; Walker, C;
Gendall, P; Whitten, C. 1994. Unusual ra-
diological features in Paget’s disease of
bone. Skeletal Radiology, 23(4): 257-260.
DOI: 10.1007/BF02412358.

Ortner, D. 2003. Identification of pathological
conditions in human skeletal remains. San
Diego, Academic Press.

Ortner, D,; Putschar, W. 1981. Identification of
pathological conditions in human skeletal
remains. Smithsonian Institution Press,
Washington.

Paget, J. 1877. On a form of chronic inflam-
mation of bones (osteitis deformans). Me-
dico-chirurgical Transactions, 60: 37-64.
Disponivel em https:.//www.ncbi.nlm.nih.
gov/pmc/articles/PMC2150214.

Ralston, S. 2008. Pathogenesis of Paget's dis-
ease of bone. Bone, 43(5): 819-825. DOI:
10.1016/j.bone.2008.06.015.

Ralston, S.; Lagston, A, Reid, I. 2008. Patho-
genesis and management of Paget's dis-
ease of bone. Lancet, 372: 155-163. DOI:
10.1016/50140-6736(08)61035-1.

Roches, E; Blondiaux, J,; Cotten, A,; Chastanet,
P; Flipo, R. 2002. Microscopic evidence for
Paget’s disease in two osteoarchaeologi-
cal samples from early Northern France.
International Journal of Osteoarchaeology,
12(4): 229-234.DOI: 10.1002/0a.617.

Rogers, J; Jeffrey, D.; Watt, |. 2002. Paget's
Disease in an archeological popula-
tion. Journal of Bone and Mineral Re-
search, 17(6): 1127-1134. DOI: 10.1359/
jbmr.2002.17.6.1127.

Seitz, S.,; Priemel, M.; Zustin, J,; Bei, F. T,; Sem-
ler, J, Minne, H; Schinke, T, Amling, M.



2009. Paget’s disease of bone: histologic
analysis of 754 patients. Journal of Bone
and Mineral Research, 24(1): 62-69. DOI:
10.1359/jbmr.080907.

Selby, P; Davie, M.; Ralston, S.; Stone, M. 2002.
Guidelines on the management of Paget’s
disease of bone. Bone, 31(3): 366-373.
DOI: 10.1016/58756-3282(02)00817-7.

Siris, E; Roodman, G. D. 2008. Paget’s disease
of bone. In: Rosen, C. J,; Compston J. E;
Lian, J. B. (eds). Primer on the metabolic
bone diseases and disorders of mineral me-
tabolism. 7" edition. American Society
for Bone and Mineral Research: 335-343.
DOI: 10.1002/9780470623992.ch72.

Wade, A; Holdsworth, D,; Garvin, G. 2011. CT
and micro-CT analysis of a case of Paget’s
disease (osteitis deformans) in the Grant
skeletal collection. International Journal
of Osteoarchaeology, 21(2): 127-135. DOI:
10.1002/0a.1111.

Waldron, T. 2009. Paleopathology. Cambridge,
Cambridge Press.

White, G, Rushbrook, J. 2013. Paget’s dis-
ease of bone. Orthopaedics and Trau-
ma, 27(4). 254-265. DOl 10.1016/].
mporth.2013.07.001.

Um possivel caso de doenca 6ssea de Paget na Colecdo de Esqueletos Identificados de Evora, Portugal (século XX)





