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INTRODUCAO: A Doenca de Gaucher (DG) ¢ a doenca lisossdmica mais comum,
causada pela atividade deficiente da enzima glicocerebrosidase. O acimulo de seu
substrato no interior de lisossomos macrofagicos ocasiona reducdo da Densidade
Mineral Ossea (DMO). A efic4cia da Terapia de Reposicdo Enzimatica (TRE) ou
Terapia de Reducdo do Substrato (TRS) para DG, relacionada a este desfecho, ainda
nao est4 bem estabelecida.

OBJETIVOS: Avaliar a evolucdo da doenca dssea de pacientes com DG em
acompanhamento no Centro de Referéncia de Doenga de Gaucher do Rio Grande do Sul
(CRDG-RS), a partir de densitometria 6ssea.

METODOS: Estudo retrospectivo, longitudinal, com amostragem por conveniéncia.
Para pacientes do sexo feminino pré-menopausa, pacientes do sexo masculino com
idade entre 20 e 50 anos e jovens com idade inferior a 20 anos, foi considerado o escore
Z de cada densitometria (Grupo 1); valores iguais ou inferiores a -2 foram considerados
abaixo da normalidade para a idade, enquanto valores superiores a -2, normais. Para
pacientes do sexo feminino pds-menopausa e pacientes do sexo masculino com idade
superior a 50 anos, foi considerado o escore T de cada densitometria (Grupo 2); valores
iguais ou superiores a -1 foram considerados normais, enquanto valores inferiores foram
considerados DMO reduzida.

RESULTADOS: Entre os 40 pacientes avaliados, 5 ndo possuiam densitometrias. A
amostra foi, portanto, composta por 35 pacientes, com idade atual entre 18 e 65 anos (4
em TRS, 31 em TRE) e numero de densitometrias realizadas entre 1 e 9. Vinte e sete
pacientes apresentavam densitometrias realizadas apenas ap0s o inicio do tratamento.
Entre esses, 13 (48%) apresentavam DMO reduzida em pelo menos um exame, e 8
(29,6%) apresentavam na densitometria mais recente. Oito pacientes apresentavam
densitometrias realizadas pré e pos-tratamento (grupo 1=4, grupo 2=4, média de meses
de intervalo entre os exames=15). Para o0 grupo 1, todos os pacientes apresentaram
DMO normal na primeira e na Gltima densitometria. Para o grupo 2, 4 apresentavam a
primeira alterada e 3 a Ultima.

CONCLUSAO: A reducido da DMO ¢é frequente na DG. O tempo necessério para que
aja resposta positiva do tratamento nesse tecido € mais longo quando comparado ao
tecido hematopoiético.



