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Enfermedad de Paget monostética

Miguel Angel Babiano Fernandez y Alfredo Rodriguez Fernandez

RESUMEN

Presentamos el caso de un paciente al que, de modo casual, se detecta deformidad de miem-
bro superior debido a enfermedad de Paget localizada en humero. La enfermedad de Paget es
la segunda enfermedad 6sea metabdlica en frecuencia después de la osteoporosis, afectando
en Espafia a un 3 % de la poblaciéon mayor de 55 afios. Aunque de causa desconocida, tiene
implicaciones genéticas y viricas. Puede afectar a uno o varios huesos produciendo dolor, de-
formidad y fracturas, sobre todo en huesos largos.

La radiologia es la clave del diagnéstico en caso de sospecha y los marcadores bioquimicos de
reabsorcién ésea pueden sernos de utilidad. El pilar basico del tratamiento se basa en el uso
de bifosfonatos.

Palabras Clave. Enfermedad 6sea de Paget. Osteitis deformante. Himero.

ABSTRACT
Monostotic Paget’s Disease

The present is the case of a patient who was by chance detected a deformity in his upper arm
due to Paget’s Disease localized in the humerus. Paget’s Disease is the second most common
metabolic disease after osteoporosis, affecting 3% of the population over the age of 55 in Spain.
While its etiology remains elusive, genetic factors and viral implications are involved. It can
affect one or several bones causing pain, deformities and fractures, especially in long bones.
Radiologic tests are the key for correct diagnosis in case of disease suspicion and biochemical
resorption bone markers could also be useful. The basic pillar of therapy is based on the use of
bisphosphonates.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Paget es también conocida como osteitis deformante, de-
nominacioén que hace referencia a la inflamacion del hueso y la deformacion
secundaria que produce. En los paises de nuestro entorno es el trastorno
6seo metabodlico mas frecuente después de la osteoporosis. Su incidencia
aumenta con la edad y muy rara vez aparece antes de los 40 afos. Su pre-
valencia en Espana esta en un rango medio-bajo con respecto a otros paises
europeos, situandose en torno al 1,5-3 % de la poblaciéon mayor de 65 anos.

La causa de esta enfermedad es desconocida, aunque se asocia con deter-
minados virus como el del sarampion y la rubéola. También se sabe que exis-
te un importante factor genético o familiar, ya que es frecuente su aparicién
en varios miembros de la misma familia. Aunque la causa no ha sido por el
momento completamente aclarada, parece ser el resultado de la interaccion
entre factores ambientales y genéticos.

Suele haber afectacién de varios huesos, pero en el 20 % de los casos puede
afectar a un solo hueso (Paget monostoético).
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OBSERVACIONES CLINICAS

Varén de 70 afios que acude a consulta por otro
motivo, al que, en la exploracion rutinaria, se le
aprecia desviacion de brazo izquierdo a nivel de
1/3 medio; no referia traumatismo previo ni fiebre o
afectacion generalizada.

Se le realiza radiografia de miembro superior iz-
quierdo, donde se puede apreciar la gran desvia-
cion 6sea que presenta el hiumero a nivel de la
diafisis (figura 1). En la placa también se aprecia
hiperostosis generalizada con geodas 6seas e ima-
genes osteoliticas (figura 2).

Figura 1. Desviacion de la diafisis humeral en forma de arco.

Ante la sospecha de enfermedad 6sea de Paget,
se le realiza estudio radiografico de extension para
valorar afectacién de otras areas, realizandose ra-
diografias de columna, pelvis y craneo, no presen-
tando deformidades de otros huesos.
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Se solicita analitica para valorar parametros de
actividad de la enfermedad, con los siguientes re-
sultados: fosfatasa alcalina 205 UI/L (valores de
referencia 45-155), fosfatasa acida total 4,7 Ul/L
(0-6,5), fosfatasa acida 6sea 2,8 Ul/L (0-4), fosfa-
tasa acida prostatica 1,9 Ul/L(0-2,5), velocidad de
sedimentacion globular 8 mm/12 hora (0-15).

Se envia al servicio de Reumatologia, donde se
realiza estudio de extension mediante gammagra-
fia, sin hallarse afectacion de otras areas, por lo
que se diagnostica definitivamente de enfermedad
de Paget monostética, no considerandose nece-
sario tratamiento médico alguno.

Figura 2. Hiperostosis del hiumero izquierdo con refuerzo de la
cortical e imagenes osteoliticas a lo largo de toda la di&fisis hu-
meral.

Desde entonces el control del paciente se realiza
en atencion primaria con controles semestrales
de marcadores de reabsorcién 6sea y radiografi-
cos anuales. En la actualidad tiene 82 afios y no ha
presentado ninguna complicacion derivada de su
enfermedad.
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COMENTARIOS

La enfermedad de Paget del hueso (EOP) u ostei-
tis deformans, es la enfermedad metabdlica ésea
mas frecuente después de la osteoporosis. Es una
enfermedad caracterizada por un incremento en
el remodelamiento éseo que lleva a la hipertrofia
y alteracién en la estructura del hueso. Aparece
raramente antes de los 40 afios, aumentando su
frecuencia con la edad, afectando al 3 % de la
poblacién mayor de 55 afios, y hasta 10 % de los
individuos mayores de 80 afos, siendo algo mas
comun en hombres que en mujeres’. La causa de
esta enfermedad continla siendo desconocida,
pero parece ser el resultado de la interaccién de
factores ambientales y genéticos?.

La enfermedad de Paget puede afectar una por-
cién de hueso o solo un hueso (monostética) como
es el paciente de nuestro caso o puede compro-
meter dos o mas huesos (poliostética), siendo esta
ultima la forma predominante. Las localizaciones
mas frecuentes son la pelvis (70 %), el fémur (55
%), la columna lumbar (53 %), el craneo (42 %) y la
tibia (32 %)3. En la forma monostoética se han des-
crito localizaciones poco frecuentes como la rodilla
o las manos*®.

La forma de presentacion mas frecuente es como
un hallazgo casual de una fosfatasa alcalina aumen-
tada o de una radiografia con alteraciones tipicas.
En nuestro caso, el hallazgo clinico fue la simple
exploracién fisica de la desviacion que presentaba
en el brazo izquierdo. Sélo un pequeno porcentaje
de los pacientes con EOP tienen sintomas, siendo
el dolor el mas comunmente presente, y pudiendo
acompanfarse de deformidades éseas y fracturas
patolégicas; otros sintomas menos frecuentes son
la estenosis de canal medular o sindromes de com-
presién nerviosa y finalmente, mas excepcionales,
la hidrocefalia, la insuficiencia cardiaca y la dege-
neracion sarcomatosa®.

La radiologia es el complemento fundamental del
estudio clinico en esta enfermedad. Existe una
triada radiografica caracteristica, formada por el
engrosamiento de las trabéculas y la cortical, y el
agrandamiento del hueso®. Es importante hacer el
diagndstico diferencial de esta lesion con las me-
tastasis condensantes de los carcinomas de proés-
tata y de mama. En los huesos largos, es caracte-
ristico el desarrollo de curvaturas, especialmente
en los que cargan peso; en las superficies de ten-
sion de las curvaturas se producen fracturas pato-
l6gicas e incompletas.
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La gammagrafia es de utilidad como screening en
la sospecha clinica y para el diagnéstico de exten-
sion de complicaciones.

En la enfermedad ésea de Paget son de utilidad
marcadores bioquimicos de formacién y reabsor-
cién 6sea. La fosfatasa alcalina especifica del hue-
so permite diagnosticar la variedad monostética,
en la cual muchas veces la fosfatasa alcalina total
es normal, y es particularmente util cuando la fun-
cion hepatica estd alterada.

Los marcadores de reabsorcién mas usados son
las tasas de excrecién de dihidroxipiridinolina e hi-
droxiprolina urinarias. La dihidroxipiridinolina es util
en la enfermedad monostética’. Habitualmente los
niveles de calcemia son normales, aunque pueden
estar elevados en casos de enfermedad extensa,
enfermos inmovilizados o deshidratados, o con la
coexistencia de hiperparatiroidismo primario. Algu-
nos pacientes pagéticos, con enfermedad muy ex-
tendida con altos niveles de recambio, pueden te-
ner hipercalciuria con el desarrollo de litiasis renal.

Las indicaciones de tratamiento médico son:

1. Paciente sintomatico con dolor 6seo por la
enfermedad o secundario a fractura.

2. Tratamiento preoperatorio de cirugia elec-
tiva sobre hueso pagético para evitar com-
plicaciones hemorragicas intraoperatorias.

3. Hipercalcemia.

4, Cuando la afectacién 6sea se desarrolla en
sitios con alto riesgo de complicaciones
(craneo, columna vertebral, huesos largos
de miembros inferiores, cadera y rodilla).

El dolor es la Unica indicacion para la cual hay evi-
dencia solida de que un tratamiento especifico se
asocia con una mejoria clinica (grado de recomen-
dacién A), el resto de indicaciones por el momento
carecen de evidencia aunque estan recogidas en
consensos, recomendaciones y guias.

Los bifosfonatos aprobados en Espana para el
tratamiento de la enfermedad de Paget son: eti-
dronato, risedronato y tiludronato, como farmacos
de administracion oral, y el acido zoledrénico vy el
pamidronato, de administracién intravenosa. El bi-
fosfonato mas potente de los que disponemos en
la actualidad es el acido zoledrénico, que es a su
vez el de mas reciente introduccion en el tratamien-
to de la EOP.
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La calcitonina ha quedado relegada a un uso mar-
ginal por su menor potencia y mayor tasa de efec-
tos adversos. Se debe prevenir el hiperparatiroidis-
mo secundario con suplementos diarios de calcio
y vitamina D.

En ciertos casos se hace necesario el tratamiento
quirdrgico, como es: ante la presencia de fracturas,
ciertas deformidades que provocan dolor incontro-
lable, artropatia pagética, neuropatias por atrapa-
miento o en la degeneracién neoplasica®.

El tratamiento tiene que ser monitorizado clinica-
mente cada tres a seis meses y con marcadores
de recambio 6seo cada seis meses teniendo como
objetivo el alivio de los sintomas y la normalizacion
de los marcadores 6seos, llevando el control como
deciamos al inicio desde la consulta de Atencion
Primaria.

230

BIBLIOGRAFIA

1. Delmas PD, Meunier PJ. The management of Paget’s di-
sease of bone. N Engl J Med. 1997;336:558-66

2. Ralston SH. Pathogenesis of Paget’s disease of bone.
Bone. 2008;43:819-25.

3. Ralston SH, Langston AL, Reid IR. Pathogenesis and mana-
gement of Paget’s disease of bone. Lancet. 2008;372:155-
63.

4. Hernandez-Pascual C, Villanueva-Martinez M,Rios-Luna
A Benito-del Carmen F, Castelorio R. Enfermedad de Pa-
get monostética rotuliana. Acta Ortopédica Mexicana.
2010;24(1):14-17.

5. Calif E, Vlodavsky E, Stahl S. Ivory fingers: monostotic
Paget’s disease of the phalanges. J Clin Endocrinol Metab.
2007;92:1590-1.

6. Whyte MP. Paget’s disease of bone. N Engl J Med.
2006;355:593-600.

7. Porrini AA, Baneina JC. Enfermedad 6sea de Paget. En:
Maldonado Cocco JA. Reumatologia. Buenos Aires: Ame-
ricana de Publicaciones, 2000.p.485-95

8. Lojo Oliveira L,Torrijos Eslava A. Tratamiento de la enfer-
medad 6sea de Paget. Reumatol Clin. 2012;08:220-4.

REV CLIN MED FAM 2014; 7(3): 227-230



