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Osteomielite Multifocal Cronica Recorrente: Uma
Entidade a Reconhecer!

Teresa Almeida Campos', Joana Rebelo', Ana Maia', Iva Brito®

RESUMO

A Osteomielite Multifocal Crénica Recorrente (OMCR) é uma doenga osteoarticular inflamatéria que se manifesta sobretudo em criangas. Afecta principalmente
os ossos longos e as claviculas e, menos frequentemente, a coluna e a pelve. Apresenta-se o caso de uma crianga de dez anos, avaliada por lombalgia e escoliose, re-
sultante de uma lesao inflamatéria em L5. Quatro meses depois, e ap6s melhoria, referéncia a gonalgia esquerda e escoliose. Novos exames revelaram lesoes idénti-
cas nas articulagoes coxofemural esquerda e sacroiliaca direita, com regressio da lesio lombar pré-existente. Os estudos analiticos e microbioldgicos permaneceram
normais. O diagndstico de OMCR foi efectuado com base na evolugio flutuante das lesdes dsseas, auséncia de manifestagoes sistémicas ou alteragoes analiticas, e
regressao do quadro clinico com anti-inflamatérios nao-esteréides.
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CHRONIC RECURRENT MULTIFOCAL OSTEOMYELITIS: AN ENTITY TO RECOGNIZE!
ABSTRACT

Chronic Recurrent Multifocal Osteomyelitis (CRMO) is an inflammatory osteoarticular disease that manifests itself mostly in children. Mainly affects
long bones and clavicle, and, less often, the spine and pelvis. We report the case of a ten-year-old child, evaluated by lower back pain and scoliosis resultant
of an inflammatory injury at L5. Four months later, after clinical improvement, reference to left knee pain and scoliosis. Further exams revealed similar
lesions in left hip and right sacroiliac joints, with regression of the pre-existing lumbar injury. The analytical and microbiological studies remained nor-
mal. The CROM diagnosis was based in the fluctuating evolution of bone lesions, absence of systemic manifestations or analytical changes, and clinical
improvement with non-steroidal anti-inflammatory therapy.
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INTRODUCAO

A Osteomielite Multifocal Crénica Recorrente
(OMCR) ¢ uma entidade clinica descrita a pri-
meira vez por Giedion em 1972 e caracterizada
por lesdes Gsseas ndo piogénicas, multifocais, que
apresentam um curso ondulante de exacerbagoes
e remissoes™*. A sua incidéncia é baixa, correspon-
dendo a 2 a 5% de todas as osteomielites. Afecta
mais o sexo feminino (5:1) e é mais frequente a
sua apresentagio entre os 4 ¢ os 14 anos de idade.?

A sua etiologia ndo estd totalmente esclarecida,
todavia, alguns autores acreditam tratar-se de
uma doenga auto-inflamatéria, dada a frequente
associagio A doenga de Crohn, artropatias sero-
negativas, psorfase e vasculites.**> Nao estd, no
entanto, ainda excluida a possibilidade de uma
causa infecciosa ser directa ou indirectamente res-
ponsavel pelas alteragoes imunoldgicas inerentes.®
A OMCR partilha ainda muitas caracteristicas
com a Sindrome SAPHO (sinovite, acne, pus-
tulose, hiperostose e osteite) do adulto, pelo que
muitos autores sugerem pertencer a um continuo
do mesmo espectro clinico.” Recentemente foi
sugerida uma origem genética dada a maior inci-
déncia em gémeos monozigdticos ¢ a associagio
fenotipica a mutagoes nos genes LPIN2 nos hu-
manos e PSTPIP2 no rato.*

Geralmente os doentes referem dor e limitagio da
mobilidade, de evolugio insidiosa e duragio vari-
dvel (dias a anos), apresentando ainda, por vezes,
a0 exame objectivo, sinais inflamatérios locais. Os

sintomas gerais como febre, emagrecimento e as-
tenia sdo pouco comuns, podendo contudo surgir
manifestag(’)es em outros érgéos, nomeadamente
pele, olho, pulmio e intestino.! Os estudos ana-
liticos ndo mostram elevagio dos marcadores de
infecgao/inflamagio e os doseamentos de auto-an-
ticorpos e de marcadores tumorais s2o negativos.’

As metéfises dos ossos longos sio os locais mais
frequentemente envolvidos embora possa também
ocorrer atingimento da clavicula, coluna vertebral
e pelve.? Inicialmente, nos exames radiograficos, as
lesdes Gsseas podem ser muito ténues ou inespe-
cificas, sendo necessdria a ressonincia magnética
nuclear (RMN) para a sua melhor caracterizagio.!
Todavia, com a progressio da doenga, podem
tornar-se evidentes alteragoes liticas e esclerdticas
na radiografia convencional.8 Pode ainda ser ne-
cessrio o recurso a cintigrafia dssea e 8 RMN de
corpo inteiro para identificar outras lesoes activas,
nao sintomdticas.'

A nivel histol6gico, a OMCR cursa com altera-
¢oes inflamatdrias caracterizadas, na fase inicial,
por infiltragio granulocitica e, posteriormente,
por substitui¢io destas células por linfocitos, plas-
mocitos e mondcitos, com progressiva formagio
de fibrose e hiperostose.”'® Os estudos microbio-
légicos do fragmento dsseo sdo obrigatoriamente
negativos.”

A OMCR ¢ um diagnéstico de exclusdo e, como
tal, ¢ primordial a diferenciagio com outras pato-
logias mais comuns de apresentagio semelhante:
neoplasias, osteomielite bacteriana, artrite idiopati-
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ca juvenil, fractura Gssea, osteoporose, hipofosfata-
sia.'" No entanto, mesmo apds exclusio de outras
patologias, nem sempre ¢é ficil a sua identificacio,
pelo que ©ém sido propostos diferentes critérios de
diagndstico (Tabela 1).>

TABELA 1 - Critérios de diagnéstico de OMCR.2>5

King ez al (1987)

- Multifocal: duas ou mais lesoes (diagndstico clinico ou imagioldgico).

- Perfodo com duragio superior a 6 meses, caracterizado por diferentes

actividades da doenga e estando os doentes bem entre os episédios de

recorréncia.

- Falta de resposta ao tratamento antibacteriano administrado pelo

menos durante 1 més

Manson et al
(1989)

- Duas lesoes 6sseas confirmadas radiologicamente

- Pelo menos 6 meses de remissoes e exacerbagoes dos sinais e sintomas
- Evidéncia radiografica ou cintigrifica de osteomielite

- Falta de resposta ao tratamento antibacteriano administrado pelo

menos durante 1 més

- Falta de causa identificdvel

Jansson et al
(2007)

Critérios major

- Lesoes dsseas multifocais

- Bidpsia 6ssea estéril com sinais de
inflamacio e/ou fibrose ou esclerose
- Pustulose palmoplantar (PPP) ou

psoriase

- Lesoes dsseas liticas/ escleréricas
nos exames radiolégicas

Ciritérios minor

- Bom estado geral

- Hemograma normal

- Elevagao da proteina C reactiva
e velocidade de sedimentagio
ligeira a moderada

- Periodo de observagao superior
a 6 meses

- Associagdo com outras doengas
autoimunes que nao PPP ou
psoriase

- Parente de 1° ou 2° grau com
doenga autoimune, autoinflamatéria
ou ostefte no bacteriana

Dois critérios major ou um critério major e trés critérios minor.

Nestes doentes, estd recomendada terapéutica
anti-inflamatéria, continua ou intermitente.”> Os
anti-inflamatérios nio esterdides (AINEs) sio os
firmacos de primeira-linha (remissio em 85% dos
doentes), seguindo-se a sulfasalazina e os corticoeste-
rdides, e, nas formas graves e refractdrias, terapéutica
imunossupressora, bifosfonatos ou bioterapias.”!>
Os antimicrobianos so ineficazes e ndo estio in-
dicados.* O progndstico da OMCR ¢ geralmente
bom; todavia, em cerca de 25% dos doentes os sin-
tomas podem persistir além da puberdade e, dada
a ocorréncia desta doenca durante a fase de maior
crescimento, com as lesoes a localizarem-se preferen-
cialmente junto s fises, podem surgir complicagoes
graves como fusao prematura das epifises e deformi-
dades 6sseas.31 E, desta forma, fundamental que
seja mantida vigilincia destes doentes até ao final do
crescimento somatico.

CASO CLINICO

Apresenta-se o caso clinico de uma doente do sexo
feminino, de 10 anos de idade, sem antecedentes

patoldgicos de relevo, conduzida a um Servico de
Urgéncia Pedidtrico por apresentar inicio stibito
de dor lombar intensa com escoliose associada,
com cinco dias de evolugio, sem febre ou outras
queixas. Na anamnese foi negada a ocorréncia de
traumatismo, infeccio prévia, vacinagio, viagens
recentes e ingestao de lacticinios ndo pasteurizados.
Ao exame fisico, era apenas evidente escoliose, dor
a palpagio das apéfises espinhosas de L3 a L5, con-
tractura dos musculos paravertebrais e limitagio da
flexdo lombar. O hemograma, a proteina C reacti-
va e a velocidade de sedimentagio apresentavam-se
dentro dos pardmetros normais. As culturas bac-
terianas, a pesquisa de auto-anticorpos, as serolo-
gias de sifilis e brucelose e os marcadores tumorais
foram negativos. Na radiografia da coluna lombar
nio foram identificadas alteracbes mas na RMN
era evidente lesao no corpo de L5 (Figura 1, imagem
A). A histologia da bidpsia da lesao dssea mostrou
alteracdes inflamatdrias, com focos de tipo granu-
lomatoso e microabeessos. Os estudos bacteria-
nos e micobacterianos Gsseos foram negativos e
o mielograma e a fenotipagem normais. Progres-
sivamente, e apenas com terapéutica sintomadtica
(AINE:), verificou-se melhoria da sintomatologia.
Cerca de 4 meses depois iniciou queixa de gonalgia
a esquerda, que condicionava claudicagao. Ao exa-
me objectivo apresentava ainda posicio antdlgica
escoli6tica e dor A palpagio da apdfise espinhosa de
L5 e sacro. Os exames analiticos e culturais foram,
uma vez mais, negativos. A RMN da coluna lom-
bossagrada revelou regressao da lesao do corpo de
L5 mas aparecimento de edema na asa direita do
sacro. A cintigrafia dssea (Figura 1, imagem B) mos-
trou focos de hiperfixagio nas articulagoes coxofe-
moral esquerda e sacroiliaca direita.

Atendendo a persisténcia da negatividade de
processos patolégicos infecciosos, neoplésicos e
reumatoldgicos mais comuns, e ao atingimento
multifocal inflamatério ésseo, com flutuacgio da
sintomatologia e das lesdes, foi sugerido o diagnds-
tico de Osteomielite Multifocal Crénica Recorren-
te e iniciado tratamento com indometacina, com
melhoria franca dos sintomas e das lesoes. Apds 4
anos de seguimento a doente permanece assinto-
matica.

DISCUSSAO

Alombalgia, com ou sem escoliose, é relativamente
frequente na adolescéncia, principalmente no sexo
feminino, traduzindo maioritariamente alteragoes
funcionais. No entanto, a sua instalacio stibita, so-
bretudo quando de grande intensidade, obriga a

uma avaliagio minuciosa para exclusio de quadros



menos benignos, nomeadamente tumorais, trau-
maticos, infecciosos e inflamatérios. De facto, de-
vem ser sempre considerados os tumores primdrios
(osteoma ostedide,. . .) ou secunddrios (metdstases,
invasio leucémica), os traumatismos compativeis
com fractura do complexo discovertebral, os pro-
cessos infecciosos (osteomielite, discite) e as pato-
logias inflamatérias (espondiloartropatias), o que
justifica a diversidade dos estudos complementares
(RMN, bidpsia, mielograma, estudos microbio-
l6gicos, imunoldgicos. ..) efectuados na avaliagio
inicial da doente.

A OMCR, embora frequentemente associada a
lesdes dos ossos longos, pode atingir os corpos ver-
tebrais e condicionar posigio escolidtica, deformi-
dades, colapso vertebral e compressio medular. Na
nossa doente, apesar do envolvimento de duas das
estruturas dsseas menos frequentemente atingidas
na OMCR, coluna e pelve, verificou-se evolugio
adequada, com resolugio da dor, das alteragoes
posturais e imagiolégicas.

A OMCR ¢ considerada uma doenga pouco fre-
quente, porém, dado o seu cardcter oscilante € o
facto de se tratar de um diagnéstico de exclusio,
¢ possivel que a sua verdadeira incidéncia esteja
subestimada. Tal como aconteceu no presente
caso clinico, a abordagem inicial comportou a
realizagio de multiplos exames complementares,
analiticos e imagioldgicos, alguns deles invasivos,
na tentativa de um esclarecimento das lesoes Gsseas
inespecificas. Perante a negatividade de todo o per-
curso diagnéstico e sobretudo na presenca de trés

Figura 1:

critérios major (lesdes Gsseas multifocais, bidpsia
6ssea estéril com sinais de inflamacio, lesoes dsse-
as liticas nos exames radioldgicas) e vérios critérios
minor de Jansson, foi considerada a hipétese de
uma Osteomielite Multifocal Crénica Recorrente.
A suspeita desta entidade evitou a repeti¢o ulterior
de exames complementares mais invasivos e a insti-
tuigdo mais assertiva da terapéutica, que se revelou
eficaz na resolugio do quadro dlinico.
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