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INTRODUCCION

La enfermedad de Paget es una causa de
dolor 6seo en pacientes mayores de 55
afos. En la mayoria de los casos es
asintomatica por lo que el hallazgo puede
ser casual. Presentamos el caso de una
paciente de 94 afios que consultd a su
centro de atencidon primaria por coxalgia de
larga evolucidon reagudizada y que fue
entidad.
Presentamos una revision de la etiologia,

diagnosticada de esta

clinica y tratamiento.

DESCRIPCION DEL
CASO

Presentamos el caso de una paciente de 94
afios que consulta por dolor a nivel de
cadera izquierda de larga evolucién, que
empeora en las ultimas semanas. Como
antecedentes patoldgicos presenta cardio-
patia isquémica que se manifesté en forma
de angina de esfuerzo hace 10 afios y
catalogada de insuficiencia cardiaca (no
consta ecocardiograma). En tratamiento
con acido acetilsalicilico 100 mg cada 24h y
diltiazem retard 120mg cada 24h. La
paciente vive sola con una cuidadora que la
ayuda por las mafianas, incontinencia
urinaria, deambulaba con bastén hasta el
empeoramiento del dolor las dultimas 2
semanas. La paciente niega caida o
traumatismo.

En la exploracidn fisica la paciente presenta
dolor a nivel de articulacién coxofemoral,
con balance articular limitado en todos los
planes e impotencia funcional, no acorta-
miento de la la extremidad.

Ante el cuadro clinico se decidié realizar
radiografia de pelvis que mostré imagen
de esclerosis d6sea, engrosamiento de la

cortical y aumento de medida de toda
region coxal e iliaca izquierdas. Las
imagenes eran sugestivas de enfermedad
de Paget dsea (figura 1). La paciente fue
derivada al servicio de Reumatologia
donde se modificé la pauta analgésica con
buenos resultados. Dada la edad de la
paciente y el buen control del dolor con
paracetamol a dosis plenas se decidié no
realizar mas tratamientos.

DISCUSION

La enfermedad de Paget es una
enfermedad del tejido 6éseo que afecta de
forma focal a la funcion de la remodelacion
6sea. En nuestro pais la prevalencia es del
1’5% en mayores de 55 afos y con un
ligero predominio en hombres, aunque las
cifras varian segun las etnias y regiones
estudiadas . Existen dreas con un aumento
de la prevalencia donde se ha observado
una gran agregacion familiar (por ejemplo
en la Sierra de la Cabrera, en la provincia
de Madrid).

Puede afectar a cualquier hueso pero los
mas frecuentemente afectados son la
pelvis, columna lumbar y crdneo. En las
zonas afectas se produce una intensa
resorcion ésea seguida de una formacion
desorganizada de hueso andémalo vy
desestructurado. El  hueso pagético
incrementa la medida, pierde la estructura
lamelar 'y altera sus propiedades
mecanicas, volviéndose mas fragil vy
deformable. La etiologia es desconocida y
actualmente se acepta un origen
multifactorial, con factores hereditarios y
ambientales’.

La gran mayoria de los pacientes (60-70%
segln las series) estan asintomaticas. El
diagndstico es casual en el 60% de los
casos y se ha de sospechar en casos en que
se encuentre un aumento inexplicado de
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fosfatasa alcalina (FA) o alteraciones
radioldgicas sugestivas. La clinica mas
habitual es el dolor dseo, generalmente de
intensidad moderada e inicio insidioso que
se suele asociar con la fase litica y se
atribuye a aumento del flujo vascular, al
crecimiento del hueso y a la dilatacion del
periosti3.

El  diagndstico diferencial a  nivel
radiolégico se tiene que hacer con
degeneracién sarcomatosa, osteoporosis
circunscrita, metdstasis 6seas blasticas
(sobre todo préstata).

La elevacidn de FA es un hallazgo frecuente
en Atencidn Primaria. Existen diferentes
isoenzimas correspondientes al hueso,
higado, placenta, leucocitos y neoplasias
secretoras. La isoenzima dsea es termolabil
y la difrenciaremos por electroforesis. Se
puede ver aumentar por fracturas, tumores
(mieloma, gammapatia monoclonal,
metastasis), enfermedad de Paget,
osteomalacia, hiper e hipoparatiroidismo.
En pacientes con enfermedad de Paget los
marcadores bioquimicos se utilizan para
medir la actividad de la enfermedad vy
monitorizar la eficacia del tratamiento en
caso de que este se utilice. Clasicamente se
ha utilizado como marcador de formacion
Osea la FA total en suero y como marcador
de resorcion ésea la determinaciéon de
excrecion urinaria de hidroxiprolina. La FA
es poco especifica pero debido a su bajo
coste y la féacil determinacién es el
marcador de eleccidon, excepto en los casos
de enfermedad de Paget monostdsica
localizada en un hueso pequefio o en
situacién con afectacién dnicamente
osteolitica, en las que la medida de Ia
izoenzima dsea puede aumentar la
sensibilidad”.

La hidroxiprolina es un aminoacido muy
abundante en el coldgeno y es un
marcador tradicional de resorcidn dsea,
aunque poco especifico. Ultimamente se
han desarrollado nuevos marcadores de
formacidn (propéptidos aminoterminales y
carboxitermial del procolageno) y de
resorcién (piridinolina y desoxipiridolina,
telopéptidos
especificos y sensibles pero a la vez mas

carboxitermianles) mas

caros y de metodologia mds compleja, por
lo que en la practica solo se utilizan en
situaciones muy concretas o estudios en
Unidades metabdlicas’.

Las indicaciones terapéuticas de Ia
enfermedad de Paget son: enfermos
sintomaticos, asintomaticos pero
bioquimicamente activos (FA mas del doble
del limite superior de la normalidad) o
asintomaticos con enfermedad localizada
en craneo, vértebras, huesos largos de
extremidad inferior y en localizaciones
adyacentes a la articulacion. Los primeros
tratamientos efectivos fueron la calcitonina
y el etidronato. La primera proporciona
disminucion del dolor pero tiene efecto
meseta y resistencias. Ultimamente ha
aparecido varios bifosfonatos tanto orales
como endovenosos que han presentado
buenos resultados, siendo el risedronato el
Unico farmaco oral con indicaciéon por
enfermedad de Paget en nuestro pais. Hay
que recordar que el tratamiento con
bifosfonatos debe ser siempre suple-
mentado con calcio y vitamina D para
evitar hipocalcemia e hiperparatiroidismo
secundario®.
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Figura 1. Radiografia de pelvis
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