CASOS CLINICOS
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En un lapso de 10 afios (1972-1981), se encontraron en nuestra institucién, 17 casos de osteftis deformante
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La osteitis deformante (enfermedad dsea de Paget)
fue descrita en forma sistematizada por Sir James
Paget en 1876-1877,1%6 si bien ya en 1873 Czerny
habja descrito un caso caracterizado “por una rara
inflamacién de la parte baja de la pierna y del
tobillo, con aumento de volumen y desviacién
axial”. 27

Se considera ésta una enfermedad propia de las
edades madura y senil ya que se presenta entre los 40
v 70 afios, sin predominio de sexo.! Es mis frecuente
en la raza blanca, pero sus huellas se encontraron ya
en el craneo del hombre de Neanderthal? v se
menciona también su aparicién en especimenes
paleontolagicos de indios norteamericanos.

Su etiologia es desconocida, si bien se ha mencio-
nado una probable causa viral, 68 10
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Fi cuadre clinico esta caracterizado por:

abv Binfor dsen. Debe mencionarse que algunos auto-
res retieren que la mayoria de las veces es asinto:
matica por grandes periodas y s6lo se descubre en
lorma accidental, cuando se realizan estudios
radiograficos con otros [incs, .10

Iy Limedtacrén funcional.

o Drefarmedad,

Ocasionalmente se han encontrado cuadros con
paresiay y parestesias ocasionados por compresion
radicular v aun paraplejias, 247 01

Hay dos grandes varedades clinicas: la monostd-
tea ¥ la poliostotica. Los huesos mids comunmente
afectados son las vértebras lumbares y la pelvis; 1.4.12
les siguen en frecuencia los del craneo, el fémur v la
tibia. st

[as constantes Je laboratorio que con mas fre-
cuencia se encuentran alteradas son la fosfatasa
alcalina sérica, que aumenta ¢ forma muy consi-
detable; en tanto que el calcio v los fosfatos inorga-
nicos tienden a permanecer dentro de limites norma-
les. £33 12 I'n cambio, la excreciaon urinaria de calcio,
asi como de la hidroxiprolina suele cstar cleva-
e, sawl2

El diagndstico radiologico en la fase temprana es
dificil v requiere de estudios de alea calidad. » El
»IENO precos consisie en un area de osteoporosis a
nivel de la cordical del condilo lateral externo del
fémur v ¢n la region proximal de la tibia (fig. 1); es

Fig. 1. Notense las dreas de osteoporosis a nivel
de las corticales del céndilo lateral del
tercio distal de fémur y porcién proximal
de la tibia, pertenecientes al signo tem-
pranc de la enfermedad de Paget.
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deciv las primeras manitestaciones se encuentran en
la metafisis de los huesos largos. Postericrmente
aparceen lesiones quisticas en otras localizaciones
(fig. 2). Escas primeras manifestaciones corresponden
4 la tase osteolitica. Un signo, para algunos patogno-
monico es la aparicion de la "V en la tibia {fig. 3),
que consiste en una zona de osteoporosis rodeada de
lesiones blascicas. $0.7001% En fases tardias de la
enfermmedad se observan lesiones liticas y blasticas

Fig. 2. Lesiones quisticas a nivel de las rames
isquioptbicas.

Fig. 3. Se aprecia una zona de osteoporosis ro-
deada de lesiones blésticas correspon-
dientes al signo de la "V’ y varus de
ambas tibias.
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combinadas, con predominio de estas  Glumas

tfig. 4).

o

Fig. 4. Pelvis en ung fase tardia, en la cual se
observan grandes lesiones liticas y bldsti-
cas, predominando estas Gltimas.

[.a cvolucion de las lesiones desde el puntoe de
vista radiograticn suele ser muy larga, 172 Las lesio-
nes del crineo comienzan por zonas de osteeporosis
circunscrita en las dreas [rontal y occipital (fig. 5),
que posteriormente dan paso a la imagen tipica
“algodonosa v lanosa®” (fig. 6), gque suele termnar en
ub gran engrosamiento cortical. Orra localizacion de
interes son las vérebras lumbares, en doende suele
encontrarse la Hamada “vérichbra de marfil™ {(fig. 73,
que pucede confundirse con otras lesiones.

Fig. 5. Nétese osteoporosis circunscrita, princi-
palmente en las dreas frontal y occipitai,

FMNFERMEDAD DF PAGET

Fig. 6. Se aprecia la "imagen algodonosa y lano-
sa” en etapas tardias de ia enfermedad de
Paget, cuande su localizacién es en el
craneo,

Fig. 7. Imagen de "vertebro de marfil de Paget”,
que puede confundirse con otras entida-
des patolégicas.

l.os principales cambios histolégicos que carac
terizan a la enfermedad de Paget consisten en un
cnorine ensanchamiento de los canales haversianos
que conticnen en su interior una substancia homagé-
nea v granular con leucocitos a su alrededor, 1 Asi se
forman las denominadas estructuras en mosaico
descritas por Schmorl en 1931 vy que mihican uny
rapida v ooandrguica  absorcidn ¥y neoformacion
Oscas, L1 U en Jas que se ldentifican: a) un estadwo
agudo. en el cual predominan la lperemia v absor
EIOT Y CINPICZAD 4 aparecer las estruciuras en mossi-
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co; b) un estadio tardio, en que predomina la activi-
dad osteoblastica; c) el estadio de curacién. Los
cambios tan grandes que se encuentran en un hueso
atectado de enfermedad de Paget y que suelen
acarrear confusion, obedecen principalmente a la
combinacién de tres factores: 19 a) la proporcién
variable de actividad osteoclastica y osteoblastica en
una zona determinada; b) la velocidad con que los
procesos destructivos y reconstructivos se llevan al
cabo; ¢) la frecuencia con que remite el proceso
localmente, para ser continuado tarde o temprano
por la reactivacion. 3 Gran parte de la actividad pro-
liferativa es a base de tejido conectivo medular, que
en ocasiones puede degenerar hacia malignidad. 3.19

Casos clinicos

En un lapso de 10 afios (1972-1981), se encontraron
17 casos de osteitis deformante en el Hospital Espafiol
de México, de los que ocho fueron varones, La edad
varié de 56 a 85 afios, con promedio de 70.

En el estudio analitico de los casos se desglosaron
los siguientes datos: edad, sexo, origen étnico, sinto-
matologia, signologia, hallazgos de laboratorio,
alteraciones radiograficas, huesos afectados, tiempo
de evolucién, estudios especiales, padecimientos
agregados y tratamiento. En todos los casos se dosifi-
caron fosfatasa alcalina, calcio y fosfatos en suero
sanguineo. En ocho casos se llevaron al cabo cente-
lleografia v biopsia dsea.

Por lo que respecta al tratamiento, en tres casos
se utilizé calcitonina; en otros tres, la combinacidn
de calcitonina y etidronate; dos casos fueron tratados
con hormonas anabélicas, dos con corticostercides y
en los restantes, se usaron analgésicos variados.

Resultados

En todos los casos fue el dolor el sintoma dominante.
Un solo caso presentd paresia de miembros inferio-
res. En seis casos hubo deformidad y en once, limi-
tacién funcional.

Por lo que respecta a los signos radiologicos,
todos los pacientes presentaron lesiones liticas y
osteoblasticas en los huesos afectados, asi como
osteoporosis generalizada de menor o mayor cuantia,
I.os huesos afectados, por orden de frecuencia, se
muestran en el cuadro 1. Diez casos se encontraron
en el estadio monostdtico vy siete en el poliostético.

En todos se encontrd fosfatasa alcalina elevada,
mis de 100 unidades con ¢l método de P-nitrofenil-
fosfato y mas de 10 unidades con el de Bodausky. En
quince casos el calcio y los fosfatos séricos fueron
normales; en los restantes se encontrd discreta eleva-
cion del primero.

La centelleografia demostrd hiperactividad tem-
prana y aumento en la captacion sobre las estructu-
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Cuadro 1. Localizacién de las lesiones

Huesos afectados Num.
Casos
lliacos 7
Columna lumbar 5
Créaneo 5
Tibia 5
Fémur 3
Clavicula 2
Arcos costales 1

Celumna tordcica porcidn
inferior 1

ras afectadas. La biopsia puso de manifiesto dispo-
sicidn irregular de las trabéculas dseas, engrosamien-
to de los canales haversianos y estructuras en mosai-
co.

Los padecimientos agregados se sefialan en el
cuadro 2, Ocho casos presentaron fracturas miltiples
con antecedentes de un traumatismo leve y se trata-
ron unas veces con reduccién cerrada y otras cruenta,

Cuadro 2. Padecimientos agregados

NOm.
casos
Diabetes mellitus 5
Carcinoma 3
Osteoartritis 3
Insuficiencia cardiaca 2
Insuficiencia caronario 2
Insuficiencia venosa de
miembros inferiores 2
Artritis reumatoide 1
Paresia de miembros
inferiores 1*

* Con resolucién esponténea.

ARMANDO ARRATIA-SORDO



sin que hubiera problemas de consolidacién. En
ninglin enfermo hubo datos de malignizacién. Tres
casos fallecieron por otras causas.

En cuanto al tratamiento, debe decirse que en los
pacientes tratados con calcitonina y etidronate el
cuadro cedié en forma ostensible, si bien en uno de
ellos hubo una recaida de dolor y deformidad.

Comentarios

En algunos estudios anteriores se ha dicho gque la
osteitis deformante puede cursar asintomdtica y que
su diagnéstico es en ocasiones meramente accidental.
Sin embargo, en todos nuestros casos aparecit dolor
de mayor o menor intensidad y fue éste el sintema
temprano el que ltevé al conocimiento de la enferme-
dad.

Comoeo ya se menciond, en dos casos se obtuve una
remisién importante administrando la combinacién
dc calcitonina v etidronate, hecho que concuerda
con  otras  comunicaciones, 513141822 Un  caso,
después de un periodo de mejoria tuvo una recaida
que fue cediendo paulatinamente con calcitonina,
Debe insistirse en la importancia de hacer el diag-
nastico diferencial con mieloma miltipte (fig. 8),
metastasis de cancer prostatico (fig. 9), hemangioma
(fig. 10) e hiperparatiroidismo (fig. 11), cuando la
localizacién es en la columna lumbar, ya que en
todas estas entidades se presentan alteracioncs que
pueden confundir al médico.

Fig. 8. Vista lateral de la columna lumber, con
gran osteoporosis central y aumento de la
densidad marginal de los cuerpos verte-
brales en un caso de mieloma mdltinle.
Nétese la semejanza con la enfermedad
de Paget.

ENFERMEDAD DE PAGET

Fig. 9. Un caso de metéstasis de cdncer prostati-
co en el cual se observa gran densidad de
los cuerpos vertebrales, pudiendo con-
fundirse con la “imagen de vértebra de
marfil de Paget”.

Fig. 10. Densidad marginal y formas trabecula-

res correspondienfes a wun caso de
hemangiema, el cual semeja enferme-
dad de Paget.
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Fig. 11. Caso de hiperparatiroidismo, en el cual
se puede apreciar aumento en lg densi-
dad marginal y gran osteoporosis central
de los cuerpos vertebrales, semejande a
la enfermedod de Paget.

En comunicaciones anteriores i6 se ha sefialado
que la enfermedad 6sea de Paget s rara en nuestro
medio, va que ¢n toda la Repiblica sdlo lograron
reunirse 20 casos, cinco de los cuaies se encontraron
en Yucatan. Posteriormente se estudiaron ochoe casos
mas en la cudad de Monterrey.

Ya que nuestra ciudad es cosmopolita, pensamos
que en algunos ambientes de la misma el padeci-
micnte pucde ser relativamente frecuente. Asi en
nuesiro servicio, se han localizado estos 17 casos. Se
hace pues hincapié en la necesidad de que ¢l médico
lo sospeche en los individuos maduros y seniles de la
raza hispana cuando les aquejen dolores ostedcopos.
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