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Resumo

O disturbio mineral e 4sseo € uma
caracteristica comum da doenca renal
cronica. A sindrome da face leonina é uma
complicagdo rara do hiperparatireoidismo
grave em pacientes com doenga renal
terminal, que tem sido menos relatada
devido aos avancos na didlise e tratamento
médico na ultima década. O reconhecimento
precoce da deformidade facial caracteristica
¢ crucial para estimular o tratamento
precoce e prevenir a desfiguracio severa.
Os autores apresentam um caso raro de
hiperparatireoidismo grave, apresentando
sindrome da face leonina e fraturas Gsseas.

Palavras-chave: Hiperparatireoidismo
Secunddrio; Hiperostose Frontal Inter-
na; Fraturas Osseas; Insuficiéncia Renal
Cronica.

ABSTRACT

Mineral bone disorder is a common
feature of chronic kidney disease. Lion
face syndrome is rare complication of
severe hyperparathyroidism in end-
stage renal disease patients, which has
been less commonly reported due to
dialysis and medical treatment advances
in the last decade. The early recognition
of the characteristic facial deformity
is crucial to prompt management and
prevent severe disfigurement. The
authors present a rare case of severe
hyperparathyroidism presenting with
lion face syndrome and bone fractures.

Keywords: Hyperparathyroidism, Sec-
ondary; Hyperostosis Frontalis Interna;
Fractures, Bone; Renal Insufficiency,
Chronic.

INTRODUCAO

O distdrbio mineral e 6sseo é uma carac-
teristica comum da doenga renal cronica.
E principalmente conseqiiente do hiper-
paratireoidismo secundirio, que se de-
senvolve como uma resposta adaptativa
a retengdo de fésforo.! O hiperparatireoi-
dismo secundério grave esta associado a
deformidades dsseas, aumento do risco de
fraturas Osseas, eventos cardiovasculares
e risco de mortalidade. A paratireoidecto-
mia € necessaria em pacientes com persis-
tente aumento do horménio da paratiredi-
de (PTH) refratirio ao tratamento clinico,
melhorando os resultados dos pacientes.!

Os autores apresentam um caso ra-
ro de hiperparatireoidismo grave, apre-
sentando sindrome da face leonina e
fraturas dsseas.

RELATO DE cASO

Uma mulher de 39 anos com doenga renal
terminal em hemodidlise durante 11 anos
foi transferida de Angola para Portugal
para uma consulta ortopédica devido a
multiplas fraturas patoldgicas nos mem-
bros inferiores. No ano anterior, ela no-
tou dor Ossea progressiva, dificuldade em
andar e deformacio facial. Foi medicada
apenas com medicacdo anti-hipertensiva
e agente estimulante da eritropoiese em
altas doses. Ao exame fisico, apresenta-
va hipertrofia da maxila, nariz achatado
e denti¢do difusa, com aspecto de “face
leonina” (Figura 1). Ela havia sofrido de-
formacdo dos membros inferiores e nio
conseguia andar. Os achados laborato-
riais mostraram hemoglobina de 8,0 g/
dL, célcio sérico de 9,6 mg/dL, fosforo
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sérico de 3,3 mg/dL e concentracdo sérica de PTH de
4302 pglultra-som revelou hiperplasia da glandula
paratiredide. A TC da cabega mostrou espessamento
dos ossos cranianos, alargamento do espago dipldico
do cranio com alteracdes escleréticas e liticas, e su-
percrescimento da mandibula com aspecto de vidro
fosco (Figura S1). A radiografia pélvica demonstrou
densidade 6ssea alterada, fratura do fémur direito e
fratura subtrocantérica esquerda consolidada do fé-
mur (Figura S2). Foi confirmado o diagnéstico de hi-
perparatireoidismo secundario complicado grave. A
paciente nio respondeu aos analogos calcimiméticos
e de vitamina D e foi submetida a paratireoidectomia.

Figura 1. Exame fisico da paciente.

O curso pés-operatério foi complicado com grave
sindrome de fome éssea, caracterizada por hipocal-
cemia grave (cdlcio sérico de 4,6 mg/dL), que s6 foi

Face leonina na sindrome urémica

administrado com uma combinagio de reposicdo de
céalcio, teriparatida e paricalcitol. Sua condi¢do cli-
nica permaneceu estivel e a deterioragao facial foi
interrompida.

DiscussAo

A sindrome da face leonina ou leontiase dssea é uma
complica¢do rara do hiperparatireoidismo grave em
pacientes com doenca renal terminal, que tem sido
menos relatada devido aos avangos na didlise e tra-
tamento médico na ultima década.? Esta condicdo é
caracterizada por alteracdes hiperostéticas nos os-
sos faciais que podem resultar em expansdo bilate-
ral dos processos malares.> O manejo terapéutico é
limitado. A paratireoidectomia cessa a deterioragdo
facial, embora, como demonstrado pelo nosso caso,
possa ser complicada pela sindrome do osso faminto.
A corregio cirtrgica dos ossos faciais é controversa e
a deterioragdo facial pode se estabilizar ou melhorar
levemente apds a paratireoidectomia, o que destaca
a importancia do seu reconhecimento precoce para o
pronto manejo e evitar a desfiguracdo severa.* Isso
destaca a importancia de reconhecer o fenétipo dis-
tinto dessa rara complicacio.

M ATERIAL SUPLEMENTAR

O seguinte material on-line esta disponivel para este
artigo:

Figura S1. TC da cabeca do paciente.

Figura S2. Radiografia pélvica.
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