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Trabalhos Cientificos

Pamidronato No Controle Da Dor Ossea Em Crianca Com Facomatose Pigmentoqueratdsica:
Relato De Caso

Introducdo: A facomatose pigmentoqueratésica (FPQ) € uma sindrome neurocuténea rara causada
por mosai ciSmo pos-zigotico com variantes genéticas com ganho de funcdo nos genesHRAS e
KRAS. O fenétipo inclui nevos sebaceos e lentiginosos, hiperqueratose, escoliose, assimetria
corporal e dor musculoesquel ética crénica. O manejo da dor 6ssea em criangas com FPQ é
desafiador e o pamidronato pode ser considerado como terapia anal gésica de suporte.Objetivos:
Paciente feminina, 9 anos, com diagndstico de FPQ aos 2 anos, com nevos epidérmicos e

lenti ginosos, manchas café-com-leite seguindo as linhas de Blaschko, alopecia, assimetria de
hemi corpos e alodinea. Evoluiu com escoliose dextroconvexa e dor cronica progressivalombar e
em membros inferiores. Submetida a resseccdo cirurgica de ganglioneuroblastoma aos 5 anos.
Devido ador persistente e refratéria, iniciou uso de opioides. Aos 7 anos, sofreu fraturas de radio
e ulna por queda da prépria altura. Radiografia do esqueleto evidenciou rarefacdo Ossea difusa,
sem sinais de raquitismo, descartado também por exames bioguimicos. Encaminhada ao nosso
servigo aos 8 anos, quando realizou densitometria 6ssea que mostrou Z-escore da densidade
mineral 6ssea (DMO) de colunalombar (L1L4) +0,2 DP e de corpo total (CT) menos cabeca de -
1,3 DP. Recebeu infusdo intravenosa ciclica de pamidronato por 12 meses (6 mg/kg/ano), com
objetivo de analgesia 6ssea. Houve melhora significativa da dor e descontinuacdo dos opioides,
sem intercorréncias no periodo. Apos 12 meses em uso do pamidronato, o Z-escore de DMO em
L1L4 foi +0,3 DPeno CT, -1,3 DP. Atualmente, seis meses apds suspensdo do pamidronato, a
paciente mantém adequado controle dgico. Metodologia: Resultados. Conclusdo: Discusséo: Na
FPQ, a hiperativacdo daviaRAS/MAPK intensifica a atividade osteocl astica, comprometendo a
massa 0ssea e gerando dor crénica. Os mecanismos envolvidos na dor incluem microfraturas,
sintese de citocinas inflamatérias nociceptivas e hiperativacdo da rede neural sensorial ssea por
ativacdo dos canais idnicos acido-sensivels. A paciente apresentou dor refratéria as terapias
analgésicas convencionais, inclusive opioides, além de fraturas por fragilidade 6ssea, apesar da
densitometria 6ssea aparentemente normal. O pamidronato, ao reduzir a reabsorcéo dsseae a
acidificacdo do microambiente 6sseo, contribui para a diminui¢do da transmissao nociceptiva.
Nesses casos, seu uso visa analgesia, ndo aumento da densidade mineral dssea. Discrepancia
entre os achados da DM O e da radiografia do esquel eto pode ocorrer nessa situacéo. Conclusao:
Este caso ilustra o desafio do manejo da dor Gssea cronica em paciente pediétrico com FPQ e que
o pamidronato pode ser considerado como terapia de suporte no manejo da dor ndo responsiva as
terapias de rotina. Seu uso deve ser criterioso e individualizado, com a menor dose e duragéo
necessarias para alcancar o controle agico.
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