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RESUMO

Esta revisao aborda o tema calcificagédo heterotopica (CH) associada a lesdo medular.

Ha dados recentes sobre sua incidéncia, etiologia, quadro clinico, meios diagnésticos,
prevencdo e tratamento. Apesar de ndo estar clara sua etiologia e de existirem

controvérsias quanto ao seu tratamento, é certo que com o diagndstico precoce e
instituicdo da terapia adequada pode-se bloquear total ou parcialmente o processo
de ossificagdo. Caso nao seja feito o diagnodstico precoce e tratamento, a CH pode
evoluir para anquilose associado ou ndo a prejuizos funcionais altamente
incapacitantes.
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SUMMARY

This revision study the subject about heterotopic ossification (HO) relationed with
spinal cord injury. There is recent datas about incidence, etiology, clinical findings,
diagnoses methods, prevention and treatment. The etiology of HO is not known and
there aren’t a consense about their treatment, but if the early diagnose is done and the
adequate treatment be institute, we can stop the evolution of the ossification, com-
pletely or partially. In the absence of early treatment, the couse can be towards a
complete ankylosis, relation or not with great functional impaireds.
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Introducao

A calcificacdo heterotdpica (CH) é uma complicacdo que pode
ocorrer em pacientes portadores de leséo medular, traumatismo
cranioencefalico (TCE), hemiplegias, varias encefalopatias, téta-
no, queimaduras mais recentemente com artroplastia total de qua-
dril e, com maior freqliéncia, é vista em pacientes com lesdo me-
dular®.

Relatos isolados sobre CH ap6s lesdes neurolégicas foram en-
contrados na literatura francesa e alema, a partir da segunda me-
tade do século XIX. Porém, a CH em pacientes com lesdo medular
foi descrita pela primeira vez em 1918 por Dejerine e Cellier num
estudo no qual incluia informag®es clinicas, anatdbmicas e histol6-
gicas !’. Eles introduziram o termo paraosteoartropatia, embora al-
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guns outros termos tivessem sido sugeridos,
como osteoma neurogénico, miosite ossificante
em paraplégicos e ossificacdo heterotépica. A
maioria dos relatos antes de 1950 refere-se a CH
como miosite ossificante. Depois da 22 Guerra
Mundial, estudos em centros de reabilitacdo mos-
traram que h& outros tecidos envolvidos no pro-
cesso de ossificacdo . Na verdade, essa condicédo
nao é nem uma artropatia, nem uma miosite, e
sim uma ossificacdo em local anormal “.Embora
a terminologia continue a variar, o termo “calci-
ficacdo heterotdpica” tem sido o mais difundido
em nosso meio.

Esse assunto é de grande importancia, pois
dependendo da extensdo da ossificacdo teremos
graus variados de limitacdo de amplitude de
movimento (ADM) e até anquilose. Nos seus graus
mais avancados, é uma complicacdo bastante
incapacitante impedindo que os objetivos da
reabilitacdo sejam atingidos. Muitas vezes, o
paciente torna-se incapaz de ficar em posigcao
sentada ou em ortostatismo e adota posturas
inadequadas devido a anquilose de uma ou mais
articulacdes.

Incidéncia

A incidéncia de CH em lesdo medular varia
de 10% a 53%, dependendo do método diagnosti-
co.® Através de um estudo retrospectivo de 447
pacientes com lesdo medular, Wharton e Morgan,
em 1970, encontraram incidéncia de 20% de CH,
sendo muitos pacientes assintomaticos e 3% apre-
sentando ancilose de uma ou mais articulacgoes.
Nesse estudo, 0o método diagnéstico utilizado foi os
raios X. Também foram estudados 1.911 pacientes
hemiplégicos e foi encontrado 0,5% de CH*. Quan-
do se utiliza a cintilografia 6ssea para o diag-
nostico precoce, a incidéncia gira em torno de 50%.
Em um estudo recente de um grupo de 63
pacientes, a cintilografia foi realizada 27 + 14 dias
apos a lesdo medular e foi positiva para 57% dos
pacientes ®.

A CH também tem sido relatada em achados
de radiografias em mais de 84% de pacientes ap0os
artroplastia total de quadril. Trés a 10% desses
pacientes apresentaram prejuizo funcional, prima-
riamente por diminui¢do de ADM ou por dor se-
cundaria a reacao inflamatdria que acompanha o
processo de CH?

Em lesdo medular, a CH é mais freqlentemen-
te vista no sexo masculino e sua incidéncia é duas
vezes maior em lesfes completas. Quando leséo
traumética é considerada, a incidéncia de CH é
discretamente aumentada.

Etiologia

A etiologia e a patogénese da CH permanecem
desconhecidas. O que se percebe é a presencga de
tracdo, tensdo ou mesmo retracdo muscular na
maioria dos casos de CH. Esta aparece em afeccdes
em que o estiramento musculotendineo é regra,
como no tétano (opistdétono), queimaduras
(retracdo muscular) e, finalmente, em desordens
neuroldgicas como TCE e lesdo medular. Esses
varios tipos de tensdo musculotendinea periar-
ticular causam microtraumas locais que podem ser
a origem do processo. Porém, varios fatores
podem contribuir para a formagao da CH. Fatores
predisponentes como imobilizacdo, edema,
infeccdo e hipoproteinemia em adicdo ao trauma
podem representar um papel importante na
diferenciacdo das células do tecido conjuntivo
periarticular e do tecido conjuntivo ao redor das
células musculares. Também se acredita que seja
possivel, apés mobilizacdo prematura, que o
tecido conjuntivo muscular traumatizado se torne
o sitio de proliferacao fibroblastica cicatricial. Em
adicéo, as alteracbes metabdlicas e alteracdes
vasomotoras decorrentes de lesdo do sistema
nervoso autébnomo podem ser fatores importantes
no processo de diferenciacdo celular e posterior
calcificacdo. Alguns estudos demonstram a
presenca aumentada de antigeno HLABI18 e
HLADRW?Y em pacientes que desenvolveram CH
(pacientes pos-lesdo medular e pés-TCE), quando
comparados a um grupo-controle que ndo desen-
volveu CH. A presenca desses antigenos pode ser
um fator de risco para a formacéo da CH, porém
ela pode ocorrer na auséncia destes “.

Resumindo, parece haver mecanismos centrais
e locais envolvidos no processo de CH. Os meca-
nismos centrais podem ser genéticos, hormonais e
metabdlicos. Os mecanismos locais incluem micro-
traumatismos, imobilizacéo, infec¢Bes, Ulceras de
pressao e distlrbios vasomotores?

Ha estudos mostrando que em pacientes com
lesdo medular os fragmentos da calcificacao, apos
centrifugacao por gradiente de densidade, apre-
sentam as caracteristicas de um tecido 6sseo re-
centemente formado e ainda ndo completamente
mineralizado, que é do mesmo modo observado
no tecido Gsseo em seu crescimento.

Quadro clinico

Os sinais clinicos costumam aparecer entre a
22 e a 10@ semana apos a lesdo. A CH é sempre
sublesional e localizada ao redor de uma grande
articulacdo. As articulagbes mais acometidas sdo
0s quadris seguidas dos joelhos, ombros e cotove-
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los (no lesado medular). Tornozelos, pés e maos
sdo raramente acometidos . Geralmente o acome-
timento é bilateral. O inicio do quadro inclui
edema da extremidade e aumento de calor local.
Febre pode ou ndo ocorrer. Apés alguns dias,
pode-se palpar uma massa no local do edema
periarticular. Ocorre perda gradual de amplitude
de movimento?®.

A CH aguda freqlientemente simula o quadro
de trombose venosa profunda (TVP). O edema na
CH é mais localizado que na TVP, mas o diagndstico
diferencial deve ser feito. Existem trabalhos que
mostram uma associa¢cdo muito forte entre a
ocorréncia de CH e TVP *1, Perkash e cols. *°
estudaram trés pacientes com lesdo medular, CH e
TVP e relataram um estado de hipercoagulacdo
persistente durante o periodo agudo de formacao
da CH. Geralmente, apés um episodio de trom-
boembolismo, instala-se uma terapia anticoa-
gulante por um periodo de trés meses a um ano,
dependendo do caso. Porém, pacientes com leséo
medular e CH podem precisar de uma terapia
anticoagulante mais prolongada. O mecanismo de
hipercoagulagdo induzido pela CH aguda nao esta
claro. Uma possibilidade é que seja mediado
através da inflamacgédo aguda e associado com a
injuria tecidual que ocorre no sitio da CH. Enquanto
a inflamacéo persiste, ha constante ativacdo da
coagulacdo in vivo com consequente formacao de
trombina intravascular. Essa ativacdo parece
aumentar a taxa de coagulacéo do sangue in vitro.
A trombina intravascular leva a conversdo de
fibrinogénio em fibrina, a qual é entdo quebrada
pelas enzimas fibrinoliticas liberando D-dimeros,
aumentando os niveis destes no sangue. Ha outra
teoria que diz que a compressao venosa originada
pela expansdo da CH pode resultar em TVP nos
membros inferiores .

Na auséncia de tratamento adequado institu-
ido precocemente, a CH evolui para anquilose em
3% a 8% dos casos.

No desenvolvimento da CH, trés estagios
podem ser distinguidos:

1° sinais flogisticos locais. Imagens pouco

densas aos raios X;
2° aumento de volume local. Imagens de calcifi-
cagOes irregulares para-articulares aos raios X
3° anquilose. Densa calcificagdo para-articu-
lar aos raios X.

Diagndstico
Laboratorial *

Os osteoblastos, quando estdo depositando
ativamente a matriz éssea, secretam grande quan-

tidade de fosfatase alcalina. Entdo, durante a fase
ativa de formacéo da CH, a fosfatase alcalina cos-
tuma estar aumentada. Seu aumento é detectado
trés a quatro dias ap6és o inicio dos sinais clinicos. E
necessario repetir esse exame varias vezes durante
0 seguimento. Um unico exame alterado nédo tem
valor diagndstico, e a sua associagdo com 0s sinais
clinicos o torna altamente significativo.

O célcio sérico e urinario apenas mostra alte-
racBes causadas por modificacbes no esqueleto e
nao fornece assisténcia no diagnaostico.

O total de hidroxiprolina urinaria aparece
aumentado em pacientes com lesdo medular, com
ou sem CH.

Radioldgico

Os raios X néo fornecem o diagndstico preco-
ce de CH, pois se torna positivo 2 a 4 semanas
apos o inicio dos sinais clinicos, ou seja, quando
ocorre maior acumulo de minerais na matriz os-
tedide 2.Porém, é esse exame que da o diagndsti-
co de certeza.

Ha frequentemente edema de partes moles
periarticular, claramente visto nos raios X. A ima-
gem torna-se gradualmente mais densa, suas bor-
das bem-definidas e até as trabeculacbes apare-
cem. Essa ossificacdo anormal varia em tamanho.
Durante sua evoluc¢édo radioldgica a CH mostra
densidade e textura similares as do esqueleto. O
exame radioldgico apenas permite uma avaliacdo
aproximada da maturacéo da CH, porque peque-
nas areas de osso em formacao, nao visualizadas
aos raios X, podem persistir no meio de uma CH
aparentemente estavel “

Cintilografia 6ssea

E um método diagndstico muito sensivel. No
primeiro estagio da CH, no qual existe apenas a
matriz ostedide ndo-mineralizada, ja é possivel
detectar-se por meio da cintilografia 6ssea, mes-
mo antes dos sinais clinicos®.

A cintilografia 6ssea ¢ realizada por um teste
de trés fases, utilizando-se tecnécio 99m. A tercei-
ra fase positiva costuma ser um critério usado para
o diagnostico da CH. Os pacientes com cintilogra-
fia positiva devem fazer raios X para se descartar
outra patologia 6ssea 8.

Esse exame é muito util para o diagndstico
precoce e deve ser o procedimento de escolha para
0 estudo da maturacéo da CH, quando se pretende
uma intervencao cirdrgica “.

As desvantagens desse exame sao o alto cus-
to, o uso de substéncias radioativas e a baixa es-
pecificidade 2.
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Ultra-sonografia ?

O USG é considerado um método acurado
para avaliacdo de musculos e tecidos moles. Nos
ultimos anos, ganhou mais e mais credibilidade
para ser o exame de imagem inicial em pacientes
com suspeita de CH. E um exame de baixo custo,
nao-invasivo, pode ser transportavel, reproduti-
vel e com alta sensibilidade e especificidade. Po-
rém, sua desvantagem € que depende da experi-
éncia do ultra-sonografista.

O USG pode ser usado para diagnostico pre-
coce e também para seguimento, porém a cintilo-
grafia 6ssea continua sendo o exame de escolha
para se avaliar a maturacéo da CH.

Os achados ao USG consistem do aparecimen-
to de uma “zona fendmeno”, que apresenta uma
zona amorfa central hipoecdica rodeada por uma
zona nao-uniforme mais ecogénica. Esta ultima é
a principio ndo uniformemente ecogénica, mas
contém ilhotas ecogénicas que rapidamente con-
fluem. A medida que elas confluem vao se tor-
nando mais reflexivas devido ao aumento da mi-
neralizacdo. Quanto mais mineralizadas, o USG
torna-se mais reflexivo, porque a lesdo passa a se
comportar como osso cortical. Nesse estagio, os
raios X tornam-se positivos, isto €, em uma média
de 4 a 6 semanas. O USG é positivo de alguns dias
a uma semana do inicio do processo.

Histologia

Dejerine e Ceillier confirmaram as caracteris-
ticas 6sseas e extra-articulares da CH*. No inicio,
h& uma reagao inflamatdéria com infiltrado celular.
Entéo aparecem areas de matriz ostedide ou tecido
cartilaginoso. Finalmente, € observado osso com
estrutura lamelar e ocasionalmente com sistema
de Havers. O aspecto morfologico da CH é similar
ao 0sso normal. E um osso jovem com alto tumover
que decresce com sua maturidade. Apresenta uma
pequena quantia de hematopoiese. Ndo ha
qualquer relacéo entre tecido muscular e CH. Esta
se origina estritamente do tecido conjuntivo.
Porém, ndo é incomum encontrarmos fibras
musculares na CH.

Na literatura recente, hd um estudo histol6-
gico demonstrando a presenca de necrose muscu-
lar, hemorragia e proliferacéo celular indiferenci-
ada na zona central hipoecéica. Na zona mais
ecogénica, nota-se a presenca de células Osseas
imaturas e osteoblastos. Enquanto acontece a
maturacao, 0sso imaturo com configuracéo trabe-
cular pode ser visto na zona externa. Outro estudo
histolégico conduzido por Bodley, Jamous e Short
por meio de biépsia por agulha fina da zona fené-

meno, demonstrou formagao ostedide e dssea
recente, sem calcificacéo e presenca de macrofagos
carregados de hemossiderina. Esses macréfagos
carregados de hemossiderina podem indicar
reabsorcdo de hematoma. Sendo assim, os
microtraumatismos podem ser um fator causal na
ocorrénciada CH?2.

Tratamento

Medicamentoso

= Indometacina *?

Estudos com animais demonstraram que a
indometacina é um potente inibidor da remodela-
¢do Ossea apos um trauma. Esse efeito deve-se pro-
vavelmente a inibigdo da sintese de prostaglandi-
nas. As prostaglandinas sdo mais conhecidas
devido ao seu papel no processo inflamatério, po-
rém um efeito menos conhecido € o seu estimulo a
reabsorcao 0ssea. Em varias investigacdes clinicas,
a indometacina foi apontada como prevencao para
a formacéo de CH. Schimdt *? estudou o efeito da
indometacina para prevencdo de CH ap0s artro-
plastia total de quadril em um estudo duplo-cego
envolvendo 201 pacientes. Um grupo de 102
pacientes recebeu 75 mg diarias de indometacina
divididas em trés doses por um periodo de 6 se-
manas apos a cirurgia enquanto um outro grupo
recebeu placebo. Os pacientes foram reavaliados
apods um periodo de um ano. Houve uma quanti-
dade significativamente menor de pacientes que
desenvolveram CH no grupo que recebeu indome-
tacina. Os autores concluiram que vale a pena fa-
zer a profilaxia como descrita acima para pacien-
tes que apresentam maior risco de apresentar CH,
apo6s uma artroplastia total de quadril, ou seja,
pacientes com espondilite anquilosante, histéria de
CH ap6s uma primeira cirurgia de artroplastia total
de quadril ou osteoartrose hipertréfica com a for-
macao de multiplos osteodfitos.

Quando estamos diante de um paciente com
lesdo medular e sinais clinicos de CH, podemos
iniciar terapia com indometacina, 75 mg/dia, até
que os sinais clinicos desaparecam “. Deve-se ter
cuidado com os efeitos deletérios que essa droga
pode ter sobre o sistema digestivo associando-se
sempre um protetor da mucosa gastrica.

= Etidronato dissédico (ED)

O ED é um difosfonado, um simples compos-
to quimico caracterizado por ligagbes fosforo-
carbono-fésforo, e possui propriedades similares
ao pirofosfato inorganico. O pirofosfato parece ser
regulador da calcificacdo bioldgica (impede a
cristalizacdo da hidroxiapatita), mas, ao contrario
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do ED, néo é absorvido intacto do intestino 654,
O ED néo é metabolizado e é excretado inalterado
na urina. O Unico tecido no qual ele se acumula
em gquantidade apreciavel é no tecido 6sseo.
Embora o exato mecanismo de a¢do do ED ainda
permaneca desconhecido, experiéncias com
modelo animal sugerem que ele pode ser efetivo
para prevenir CH pos-lesdo medular.

In vitro, o ED blogueia a transformacéo de
fosfato amorfo de célcio em hidroxiapatita, impe-
dindo assim a mineralizacao do tecido ostedide.
Também inibe a reabsor¢ao Gssea através de seu
efeito na atividade osteoclastica . In vivo, inibe
nao apenas a calcificagdo adrtica e renal em ratos
sob altas doses de vitamina D3, como também a
deposicdo de céalcio na pele, induzida por
diidrotaquisterol. Em estudos clinicos, mostra pre-
venir alguma mineralizacao em miosite ossificante
progressiva e diminui o turnover 6sseo na doenca
de Paget™.

O ED néo influencia a origem da matriz da
CH, ele impede a sua mineralizacdo. Ha relatos
de formacéo de CH apos sua retirada, porém ha
indicios de que a ossificagdo nao se torna tao ex-
tensa se houve tratamento com etidronato, suge-
rindo que a matriz continue a maturar durante o
tempo em que a mineralizacdo é inibida pela te-
rapia °.

Como o ED atua inibindo a mineralizacéo 6s-
sea, ele apenas é efetivo se for iniciado precocemen-
te, antes de acontecer a mineralizacdo Ossea.
Portanto, o diagnadstico precoce € fundamental.

Ainda existem controvérsias quanto ao tem-
po de tratamento e quanto as doses que devem
ser administradas. Alguns autores preconizam o
uso preventivo de ED, administrando-se 20 mg/
kg/dia durante as duas primeiras semanas e 10
mg/kg/dia durante mais 10 semanas. Adminis-
trar em dose Unica uma hora antes do café da ma-
nha, via oral, com um copo de suco de frutas. Caso
ocorram alteracdes digestivas, a dose pode ser
dividida em duas vezes, sempre uma hora antes
das refei¢es. A dosagem nunca deve exceder 1.200
mg/dia. Se durante esse tratamento profilatico se
comprovar a instalagdo de CH, o tratamento deve
ser mantido por seis meses ou mais. Em nosso
meio ndo se costuma fazer o tratamento profilatico
e, sendo assim, o ED comeca a ser administrado
apos o diagndstico precoce de CH.

Apesar de existirem efeitos benéficos bem-
documentados do ED no desenvolvimento da CH,
existem diferencas significativas na resposta
individual a medicacao. Essas diferencas nas res-
postas terapéuticas podem, em parte, ser devido
as caracteristicas fisico-quimicas da droga. Devi-
do a baixa solubilidade em agua, a reabsorcéo do
ED no trato intestinal varia de 1% a 10%. Para

evitar essas variagfes e melhorar sua biodisponi-
bilidade, alguns autores preconizam a adminis-
tracdo do ED inicialmente por via parenteral e
depois continuar a terapia por via oral %8, A dose
seria 300 mg EV em trés horas, durante trés dias.
Continuar a terapia com 20 mg/kg/dia VO, du-
rante seis meses.

Os efeitos colaterais mais observados sédo
desconforto gastrointestinal. Existem relatos de
fraturas e complicagdes renais ndo-significativas.
Nao existem dados quanto a incidéncia de fratu-
ras em pacientes com lesdo medular tratados com
ED. Experimentos com animais indicam que se-
ria preciso uma dose trés a cinco vezes maior que
a preconizada para se ter um risco verdadeiro de
fratura®.

Cirargico

A indicacgéo de cirurgia inclui problemas para
sentar, perda de fungdo, Ulceras de presséo e dor®.
Sempre que possivel, providencia-se adaptacdes
para tentar melhorar a funcéo perdida associada
a cinesioterapia. H4 relatos na literatura de que
esse tipo de cirurgia esta associado com compli-
cacdes severas e resultados pobres. Porém, toman-
do-se algumas precaucdes antes de se realizar a
cirurgia, pode-se obter melhores resultados.

Existem os problemas de técnica cirdrgica,
pois geralmente € uma cirurgia dificil, que sangra
muito. Além disso, um dos maiores problemas
apos a cirurgia é a recorréncia da CH. Para evitar
que isso aconteca espera-se que a CH fique
madura. Existem dois parametros que indicam sua
maturacdo: FA baixa e cintilografias Osseas
seriadas, com a ultima aproximando-se do nor-
mal, ou seja, baixa captacdo “. Se a CH estiver
ativa é contra-indicagao para a cirurgia.

Mesmo tendo indicios de que a CH esteja
madura ainda pode ocorrer recorréncia. Por isso,
preconiza-se o uso de ED pré e pés-cirargico™. A
dose pré-cirurgica seria de 20 mg/kg/dia duran-
te duas semanas e continua com a terapia por 12
meses apos a cirurgia, na dose de 10 mg/kg/dia.

Ultimamente, tem-se utilizado a radioterapia
pré ou poés-cirurgia, com bons resultados 3°%,

Radioterapia

A radioterapia tem-se mostrado muito eficaz
para prevenir a formacgdo de CH. O fato de airra-
diacdo pré-operatoria ser tao eficaz quanto airra-
diacdo po6s-operatdria *sugere que as células
progenitoras séo originadas nos tecidos nativos,
contidos no campo de tratamento ao invés de
serem recrutadas de fontes mais distantes do
sangue periférico ou cavidade intramedular de-
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pois da cirurgia. Essas observacoes sdo consisten-
tes com o achado de que a CH pode ocorrer sobre
o quadril ou cotovelo de um lesado medular, sem
trauma direto, e pode ser um importante indicio
para nosso entendimento do processo geral de
formacao Ossea.

Enquanto o ED age impedindo a mineraliza-
¢ao 6ssea, a radioterapia age impedindo a diferen-
ciacao celular e, consequientemente, a formacéo de
matriz ostedide. Tem grande importancia, entéo,
na prevencao. Porém, a profilaxia com radiacéo
nao é desprovida de desvantagens. Talvez o mais
importante, e ainda ndo completamente resolvido
€ 0 risco oncogénico. Atualmente, a dose utilizada
para prevencdo de CH é uma Unica aplicacdo de
800 centigrays. Kim et al. observaram nenhum
sarcoma em 0ss0 ou tecido conjuntivo apés
administracdo de menos de 3.000 centigrays em
um periodo de trés semanas. Tucker relatou
nenhum CA em pacientes com seguimento de 25
anos apos administracdo de menos de 1.000 centi-
grays para o tratamento de CA na infancia. Porém,
neurotumores malignos foram relatados ap6s um
periodo de 15 a 24 anos, ap6s administracdo de
1.000 centigrays em cabecas de criangas. Leucemia
temn sido relatada em associagdo com baixas doses
(menos de 1.000 centigrays) de radiacao em células
ativas da medula 6ssea ®.

O periodo de laténcia para inducao de doen-
cas malignas é de 15 a 24 anos. Os pacientes que
receberam radiacdo para profilaxia de CH nédo
foram seguidos por tempo suficiente para respon-
der essa questéo. Irradiacéo especificamente para
profilaxia de CH foi descrita primeiramente em
1981; conseqlientemente, ndo ha seguimento sufi-
ciente para avaliacao °.

Proposta de protocolo para preven-
cao de calcificacao heterotopica
em pacientes com lesdo medular

Para se tentar a prevencdo da CH, existem
cinco meios diagndsticos que ndo podem ser es-
quecidos quando estamos diante de um paciente
com lesdo medular na fase aguda. Sao eles:

= exame clinico — Este € o mais importante e
deve ser feito diariamente pelo médico, du-
rante o periodo de internacédo hospitalar, e
pelo proéprio paciente e sua familia apés a alta
hospitalar. Portanto, uma breve explicacéo
sobre os riscos de se desenvolver uma CH
deve ser dada ao paciente e familiares, assim
como um esclarecimento sobre os primeiros
sinais clinicos.

= cintilografia ssea — Todo paciente deveria
fazer esse exame até o 1°més pos-lesdo me-
dular, pois é um exame que pode detectar
muito precocemente o inicio da CH. Sendo
positivo e descartado outro diagnéstico,
pode-se iniciar a terapia. Apds o inicio da
terapia, preconiza-se fazer um controle a cada
seis meses para se estudar a maturacao da
CH. Infelizmente, ndo é todo servico que
dispbe desse meio diagndstico.

= fosfatase alcalina (FA) — Deve ser colhida na
fase aguda e depois mensalmente até se com-
pletar trés meses de lesdo. Caso aparecam 0s
sinais clinicos, deve ser colhida imediatamen-
te. Apos a instituicdo da terapia para a CH,
preconiza-se ter um controle mensal.

= USG - E um eficiente meio diagndstico e de-
veria ser feito em todos os pacientes com sus-
peita de CH (presenca dos primeiros sinais
clinicos, aumento de FA ou complemento
para uma cintilografia positiva). E mais
comumente usado como meio diagnéstico,
porém pode ser utilizado também para o
acompanhamento da evolugdo do processo
até a fase de ossificagdo completa. E muito
importante ter-se um ultras-sonografista ex-
periente.

= raios X — Todo paciente com presenca de si-
nais clinicos para CH, cintilografia 6ssea po-
sitiva ou aumento de FA (sem outra causa)
deve ter suas grandes articulacdes radiogra-
fadas. Apos o inicio da terapia, preconiza-se
ter um controle mensal.

Quanto a terapia

= Cintilografia 6ssea— Uma aplicagéo local de
radioterapia de 800 centigrays e inicio da tera-
pia com etidronato dissédico 20 mg/kg/dia
VO nas primeiras duas semanas e continuar
com 10 mg/kg/dia por seis meses ou mais.

= Presenca de sinais clinicos, - FA e/ou altera-
¢do no USG b idem acima.

Em caso de CH extensa em que a cirurgia é
indicada, preconiza-se ter uma cintilografia 6ssea
proxima do normal indicando que ja houve a ma-
turacdo do processo e FA normal. Duas semanas
antes da cirurgia, iniciar terapia com etidronato
dissédico 20 mg/kg/dia. Fazer uma aplicacédo de
radioterapia local de 800 centigrays no pré-ope-
ratério. Continuar com etidronato dissédico por
um ano, na dose de 10 mg/kg/dia.

E verdade que ainda ndo ha um consenso
sobre a dose ideal de etidronato dissddico e sobre
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o tempo ideal de duragdo da terapia. Também é
verdade que muito estudo ainda é necessario.
Porém, mesmo com todas as controvérsias
existentes, tendo-se o diagndstico precoce pode-
remos bloquear total ou parcialmente esse proces-
so de calcificacdo, contribuindo para uma melhor
qualidade de vida de nosso paciente. Por isso, ndo
podemos deixar de intervir.
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