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Avaliacao da densitometria 6ssea antes e apos uso de bifosfonatos em

pacientes com Doenca de Gaucher

Ana Paula Pizzio Becker?, Ida Vanessa Doederlein Schwartz!-2
lUniversidade Federal do Rio Grande do Sul; ?Hospital de Clinicas de Porto Alegre

INTRODUCAO OBJETIVOS

A Doenca de Gaucher (DG) € um erro inato do Avaliar a evolucdo da densitometria dssea (DMO) de
metabolismo de heranga autossomica recessiva pacientes com Doenca de Gaucher em acompanhamento
causada pela atividade deficiente da beta- no Centro de Referéncia de Doenca de Gaucher do Rio

glicocerebrosidase, =~ gerando  acumulo  de Grande do Sul que realizaram tratamento com
glicocerebrosidios nos lisossomos dos macrofagos. bifosfonatos.

METODOS

Estudo retrospectivo, longitudinal, com amostra por
o conveniéncia. Os pacientes foram avaliados por meio de
eenraacsa  OENSitometria por emissdo de raios X de dupla energia
(DXA), realizadas antes e apds o uso de bifosfonato. Os
parametros de DMO foram avaliados conforme idade,
sexo e, para mulheres, se pré ou pés-menopausicas; apos,

Anemia

As manifestacdes clinicas da doenca resultam do
acumulo desses macrofagos principalmente no baco,
no figado, na medula 6ssea e nos ossos (Figura 1). A
osteoporose faz parte do quadro clinico, mas ainda
nao se conhece os mecanismos da sua fisiopatologia.

Hepatomegalia

Segundo o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
para Doenca de Gaucher, os pacientes devem
realizar avaliacao da densidade mineral 6ssea antes

Trombocitopenia ———— ‘

Figura 1 — Manifestacdes clinicas da Doenca de

do inicio do tratamento, e quando houver suspeita coucher categorizados em massa Ossea adequada, massa Ossea
. - N ~ ~ 7 onte: Kaplan, , P . . .

ou necessidade de monitorizacao de alteracao pre- abaixo do normal para a idade, osteopenia ou

existente. osteoporose, conforme estipulado pela Sociedade

Brasileira de Endocrinologia.

RESULTADOS

Entre os 37 pacientes com Doenca de Gaucher que realizam acompanhamento no Centro de Referencia Estadual para Doenca de Gaucher do
RS, trés realizaram tratamento com bifosfonatos (Tabela 1).

Tabela 1 — Caracteristicas dos pacientes e avaliagdo da DMO

Avaliacio da DMIO antes ¢ apos e Dois pacientes tiveram boa resposta ao
ffatamento com bifesfonat tratamento, enquanto um (paciente 1) nao teve

resposta a nenhuma das terapias utiizadas.

Tempo total de uso o A . 1 ~ b b
Pacientel Sexo Idade | Tipo Bifosfonato utilizado TRE Escore TRE de bifosfonato antes paCIente ) q ue nao O teve Od reSpOSta d0
(anos)|da DG|via de administracao; tempo utilizado) (dose) (dose) da reavaliacao uso de bifOSfonatO pOSSUi OUtrO fator de riSCO
(anos) )
Alendronato | - para o desenvolvimento de osteoporose, pois
1 =@ | 2 (via oral; 101 meses) e - e | e IEEIEIEERS 9,5 0,850 -2.8%° , ,
i : 15 Ul/Ke) (30 Ul/Kg) ta na pos-menopausa
Pamidronato (IV; 15 meses) ( €S p p .
3 Alendronato e e Velaglucerase
2 M 21 (via oral; 9 meses) (60 UI/Kg) 8 0,811 -2.3b.d alfa 1,2 1,025 -0.2bd
Pamidronato (IV; 7 meses) (50 Ul/kg)
Alendronato Imiglucerase . Imiglucerase .
3 L 3 (via oral; 70 meses); (60 UI/Kg) 12 LILD |z (60 UI/Kg) 3 e A4

DMO Densitometria dssea, DG Doenca de Gaucher, TRE Terapia de reposi¢do enzimética,  Dados expressos com base no Escore T, ® Dados expressos com base no Escore Z, ¢ Coluna vertebral, @ Corpo total

CONCLUSAO

A reducao de densidade mineral 6ssea € um achado frequente na DG. O tempo necessario para a sua hormalizacao com terapia de reposicao
enzimatica é longo e nem todos os pacientes alcancam a normalizacao dos parametros densitomeétricos. O uso de bifosfonatos € uma
alternativa para esses pacientes, mas outros fatores, como idade, sexo e gravidade da doenca dssea, devem ser levados em conta e podem
afetar a eficacia deste tratamento.



