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INTRODUCCION

La enfermedad de Paget, a pesar de ser una os-
teopatia muy frecuente en nuestro entorno, es, sin
embargo, una entidad poco diagnosticada en nuestras
consultas de Atencién Primaria, ya que habitualmente
es asintomatica y permanece asi durante largos perio-
dos de observacion. En los casos en que aparecen
sintomas, éstos son relacionados con el aparato loco-
motor y en pacientes mayores de sesenta afios nos
hacen sospechar antes otras enfermedades.

CASO CLINICO

Se trata de una paciente de setenta y seis afios
con antecedentes personales de estenosis mitral y fibri-
lacion auricular cronica en tratamiento con Sintrom;
hipertension controlada con IECAs; gastrectomizada
por ulcus gastrico (Billroth II). Acude a consulta por
coxalgia mecénica de meses de evolucion asi como al-
gias generalizadas, prurito en miembros inferiores e hi-
peremia en los mismos. No fiebre ni otros sintomas.

En la exploracion no existen datos de flogosis
articular; se evidencia dolor inguinal no irradiado con
la movilidad de la pierna derecha, asi como un au-
mento de la vascularizacion en miembros inferiores,
con presencia de puarpura no palpable.

Revisada la historia clinica, se comprueba que
la paciente referia episodios frecuentes de algias en
miembros inferiores, caderas y rodillas etiquetados de
artrosis y tratados con analgésicos. Desde 1995 pre-
sentaba un valor de fosfatasa alcalina que superaba el

doble de su valor normal ademas de periodos de ele-
vacion de reactantes de fase aguda.

Ante la sospecha de enfermedad de Paget, se
solicita radiografia de abdomen (que evidencia un
aumento de densidad de la linea innominada de la
pelvis) y bioquimica con una fosfatasa alcalina e hi-
droxiprolina en orina que confirma finalmente el
diagndstico.

DISCUSION

La enfermedad de Paget es una osteopatia focal
gue se caracteriza por una alteracion de la remodela-
cion Osea. Es mas frecuente en varones mayores de
65 afios; es excepcional antes de los 40 (1). En Ingla-
terra se ha visto un aumento de frecuencia, sobre to-
do en determinadas zonas (2).

Fisiopatologia

La caracteristica fundamental de esta enferme-
dad es un aumento de la reabsorcion ésea seguido de
un incremento compensatorio de la sintesis. Existen
tres fases: en la inicial suele predominar la reabsor-
cion, es la fase osteoporética; le sigue la fase mixta
en la que la formacién 6Osea se acopla a la destruc-
cién. La principal alteracion fisiopatoldgica es el au-
mento de la generacién de los osteoclastos; el recam-
bio 6seo depende de la extension de la enfermedad y
se relaciona con el valor de fosfatasa alcalina en san-
gre. A medida que disminuye la actividad osteoclasti-
ca aumenta la formacién de hueso duro y menos vas-
cularizado (fase osteoblastica o esclerética).
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Macroscépicamente el hueso pagético presenta
lesiones liticas y/o blasticas con deformacion e hiper-
trofia.

La etiologia es desconocida aunque parece vi-
ral (3).

Clinica

La mayoria de las veces el diagnéstico de la en-
fermedad de Paget es casual, tras una elevacion inex-
plicable de fosfatasa alacalina o una imagen sugestiva
radioldgica. ElI 75 por ciento de los pacientes no tie-
ne sintomas, pero si existen, los mas frecuentes son la
coxalgia mecénica de repeticién con la limitacion de
la movilidad de la cadera (sindrome de la cadera),
lumbalgia, dolor y deformidad craneales, cifosis pro-
gresiva, limitacion en la movilidad del hombro, dolor
axial o de espalda (4) y fracturas (8-30 por ciento). Ya
que la franja de edad mas frecuente es la mayor de
sesenta afios, los sintomas hacen sospechar antes
otras enfermedades.

Cuando la afectacién es craneofacial, puede
aparecer sordera, cefalea, ruidos vasculares y epifora;
como complicacion importante puede existir hidroce-
falia secundaria a platibasia por hundimiento occipi-
tal y la isquemia medular por robo vascular transito-
rio con somnolencia, apatia y ACV (sindrome del
hurto pagético) (5).

La proliferacidon de vasos sanguineos, necesa-
rios para el metabolismo éseo, produce un aumento
de flujo sanguineo al hueso (nuestra paciente pade-
cfa una intensa hiperemia e hipertermia de miem-
bros inferiores), por lo que, si la enfermedad afecta a
mas del 30% del esqueleto, se puede producir una
elevacién del gasto cardiaco e, incluso, insuficiencia
cardiaca.

La complicacion més grave de la enfermedad es
la degeneracién sarcomatosa, que aparece en menos
del 2 por ciento de los pacientes y es la principal
causa de sarcoma 06seo en los adultos. Debe sospe-
charse ante la aparicion de un dolor muy intenso, de
tipo inflamatorio, con un aumento de la fosfatasa al-
calina. La afectacion més frecuente es la metéfisis de
huesos largos, sobre todo himero. Como se produce
siempre en un hueso afecto de la enfermedad de Pa-
get, la demostracion radiologica es dificil.

Diagn0stico

La mayoria de las veces se realiza por exclu-
sion. Se deben tener en cuenta las imagenes radiolo-
gicas y los datos analiticos (6).

ENFERMEDAD DE PAGET

La radiologia es tipica y coinciden en un mis-
mo hueso lesiones liticas con lesiones blésticas, asi
como un aumento del tamafio 6seo. En orden de fre-
cuencia de afectacién encontramos la pelvis, seguida
del fémur, huesos del craneo, tibia, columna lumbo-
sacra y dorsal, costillas y clavicula.

Como diagnéstico diferencial con otros proce-
sos, existe un aumento local del tamafio éseo, se-
cundario a la formacién de hueso cortical subpe-
riéstico; de esta forma, los huesos largos se
arquean, el crdneo se ensancha y aumenta el grosor
del diploe externo (signo del reborde de la pelvis).
Las lesiones encontradas craneales pueden confun-
dirse con las de la displasia fibrosa (7), y aparece
osteoporosis circunscrita o en algodéon en rama. Las
vértebras se afectan y aparecen en marco o de éba-
no.

La gammagrafia es mucho mas sensible y util
que la radiologia en seguimiento de la enfermedad,
aunque mas inespecifica, y muestra zonas de hiper-
captacion.

Desde el punto de vista analitico, como ya he-
mos comentado, existe un aumento de los valores de
formacion Osea (actividad osteobléstica): fosfatasa al-
calina, osteocalcina; y los valores de destruccion
Osea: hidroxiprolina, piridolina y deoxipiridolina uri-
narias y fosfatasa acida tartrato-resistente en sangre,
dependiendo de la etapa de la enfermedad que pre-
domine. La enfermedad debe controlarse de forma
objetiva midiendo estos valores. El hemograma, la
calcemia, fosforemia y la PTH suelen ser normales. Si
la actividad de la enfermedad es muy importante
puede alterarse los reactantes de fase aguda (como la
VSG y la PCR) (8).

Tratamiento

Es muy importante tener en cuenta que s6lo han
de tratarse los enfermos sintométicos, ya que la enfer-
medad puede permanecer sin sintomas o localizada
durante largos periodos de observacion (tabla 1).

Si el paciente es sintomatico pero los signos de
actividad de la enfermedad son discretos o el pacien-
te es anciano, s6lo deben prescribirse analgésicos y/o
AINE. Si hay signos de actividad moderada o intensa,
debe iniciarse un tratamiento con farmacos modula-
dores de la enfermedad.

Bifosfonatos: etidronato, farmaco de primera
eleccion en el tratamiento de la enfermedad comudn
desde Atencion Primaria, en ciclos de seis meses a
dosis de 5 mg/Kg/dia por via oral (9, 10).
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m TABLA I

Indicaciones absolutas de tratamiento supresor Indicaciones relativas

= Dolor 6seo importante.

= Complicaciones neurolégicas graves.
= Antes y después de cirugia ortopédica.
= Hipercalciuria.

= Insuficiencia cardiaca congestiva.

= Fracturas y/o fisuras 0seas.

= Deformidad 6sea.

Calcitonina: se utiliza en ciclos diarios a do-
sis de 100 unidades internacionales por via sub-
cutinea junto con 1 a 2 g de calcio oral a las 4
horas. Como con el bifosfonato, debe monitorizar-
se la fosfatasa alcalina y la eliminacion de hidro-
xiprolina en orina, hasta la reduccién del 50 por
ciento de sus cifras. Puede utilizarse la calcitoni-
na por via intranasal, aunque hay menos expe-

= Prevenir el proceso de la enfermedad.
Artropatia pagética.

Comienzo temprano <50 afos.
Fosfatasa alcalina >500 mU/ml.

Otras complicaciones neurolégicas.

Mitramicina o plicamicina: es de uso hospitalario,
reservada para los enfermos graves dada su toxicidad.

En Atencidn Primaria los bifosfonatos son los
farmacos mas apropiados, pero si el paciente tiene le-
siones liticas en huesos que soportan peso o cuando
va a ser intervenido quirdrgicamente, la calcitonina
es el farmaco de eleccion. Si la respuesta al trata-
miento elegido no es satisfactoria a los 3-6 meses

riencia.
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