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I M A G E N S E M R E U M AT O L O G I A

O S T E O P E T R O S E
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A osteopetrose, também conhecida como doença
de Albers-Schonberg ou doença marmórea, é um
distúrbio genético de patogênese desconhecida,
caracterizada por aumento da densidade óssea e
anormalidades na modelagem do esqueleto.1,2

Aproximadamente 20% casos derivam de casamen-
tos consangüíneos.1. 

JAB, masculino, 44 anos, negro. Há quatro anos
iniciou lombalgia, dor em membros inferiores e re-
gião sacro-ilíaca. Essa dor era contínua, de mode-
rada intensidade, sem fator de alívio ou desenca-
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Figura 1. Rx de coluna Lombo sacra AP.
Aspecto de «Coluna em Sanduíche» devido a um aumento
da densidade mineral óssea, principalmente nos platôs.
Lembramos que nos ossos longos e vértebras podem
existir bandas de esclerose mais acentuadas nas 
porções terminais das diáfises.

deante. A mesma vem tornando-se mais freqüen-
te e intensa com o passar dos anos. Nega qualquer
outra queixa. História familiar relevante: pai e a tia
paterna, já falecidos, tinham acometimento ósseo
por alguma patologia, a qual não sabe informar.
Nega consangüinidade. Ao exame físico apresenta
assimetria em região dorsal da coluna, dor a flexão
e extensão do quadril. Teste de Lasegue positivo
em membro inferior direito. Sem mais particulari-
dades. Foram feitos Rx de várias partes do corpo,
porém somente o de coluna lombossacral sugeriu
patologia (Figuras 1 e 2). 

A osteopetrose trata-se de doença rara, de cará-
ter hereditário e que pode se manifestar de várias
formas e em qualquer idade.3,4 O primeiro caso foi
descrito em 1904 por Heinrich Albers Schönberg.3

Figura 2. Rx da coluna lombo sacra em perfil.
Osteocondesação nos corpos vertebrais, sendo mais 
intenso nos platôs. Os focos de esclerose que ocorrem
nas vértebras (nessa figura), pélvis e ossos longos distais
são os aspectos patognomônicos.
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É mais comum em brancos, podendo acometer li-
geiramente mais o sexo masculino.1,3,4 Classifica-se
clinicamente em dois grupos: congênita (maligna)
– transmitida por padrão autossômico recessivo,
que acomete crianças – e tardia (benigna) – autos-
sômica dominante, de melhor prognóstico, aco-
mete adolescentes e adultos.1-3 A maior parte dos
pacientes apresenta o tipo maligno, tendo a ex-
pectativa de sobrevida pobre.1 Os ossos são duros
pela maior quantidade de sais de cálcio, porém
não apresentam organização para stress, sendo
quebradiços.1,2 O exame físico pode nos auxiliar,
porém o diagnóstico é radiológico;2 a principal al-
teração é uma osteoesclerose generalizada. As al-
terações tendem a ser simétricas e uniformes. O
crânio costuma ser afetado em menor grau. Os os-
sos ilíacos podem ser afetados precocemente; al-
terações nos ossos longos podem aparecer tardia-
mente. A maturação esquelética é normal.1 Atual-
mente, não há tratamento para evitar a progressão
da doença.2
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