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INTRODUCCION

La osteitis deformante de PAGET es una
enfermedad crénica de los de los huesos que puede
atacar uno, varios o numerosos huesos ( apari-
cion monostdticay poliostética). A veces solo son
atacados por la enfermedad algunas partes de un
hueso, lo que también ocurre en los casos que
enferma numerosos huesos. Las alteraciones se
caracterizan por un engrosamiento y , en general ,
por ¢l encorvamiento del hueso dafiado (1)

Es una enfermedad del hueso de etiologia
desconocida caracterizada inicialmente por
reabsorcion y seguidamente por excesiva forma-
cion de huesos culminando en un patrén de mo-
saico asociado a incremento del tejido 6seo (2).

Microscdpicamente se caracteriza la osteitis
deformante por la formacién de médula fibrosa y
por una reconstruccion désea completa
“atropellante “, en forma tal que el hueso antiguo
laminar es destruido por numerosos osteoclastos,
mientras a propio tiempo se origina en la médula
fibrosa hueso nuevo de estructura reticular que
con frecuencia permanece largo tiempo despro-
visto de cal. Pero a veces este hueso neoformado
se encuentra bien calcificado. Esta reconstruccion
de huesos conduce a una completa desaparicion
de la antigua arquitectura Gsea tipica y a la sustitu-
cion de la cortical. como también de la esponjosa

por un hueso irregular, la mayoria de las veces
finalmente porosa o en forma de panal ,la con-
cordancia de estos procesos anatomicos con lo
que se operan en las zonas de reconstruccion ( E.
Losser) , y que constituyen la reaccion de la mé-
dula 6seay del hueso alas irritaciones mecanicas
crénicas, asi como la reconstruccion del hueso en
la osteomielitis crénica caracteriza la osteitis
deformante como un proceso inflamatorio irritati-
vo del hueso (1)

El cuadro clinico varia segin el nimero de
huesos enfermos. Los pacientes aquejan dolores
de cardcter reumatoideo mientras se desarrolla
lenta e imperceptible con engrosamiento del hue-
so que a menudo se descubre casualmente. Con
mayor frecuencia es atacada la tibia unilateral o
bilateralmente, esta muestra un fuerte engrosamien-
to y una curvatura hacia delante y hacia afuera. Si
son atacados también los fémures pueden produ-
cirse grandes curvaturas arqueadas de las extre-
midades inferiores, que empeoran solo muy len-
tamente. Con menos frecuencias son tomados los
huesos de las extremidades superiores pero pue-
den también afectarse todos los demés huesos y
puedes ofrecer toda suerte de combinaciones. En
los casos graves puede ser tomada la columna
vertebral en la que se desarrolla luego lentamente
una cifoescoliosis acentuada, estos casos dan la
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impresion de una enfermedad sistémica, aunque
una inspeccion minuciosa demuestra siempre la
existencia de huesos y segmentos ¢seos no enfer-
mos. No raras veces también es atacado el cra-
neo que puede aumentar de perimetro y mas ra-
ras veces los huesos de la cara dando el cuadro
de lallamada leontiasis Osea. Esta entidad es mas
frecuente en le sexo masculino y aparece general-
mente en la edad media de la vida o en edades
avanzadas pero también se ha observado en la
infancia, su curso es extraordinariamente lento, con
frecuencia de varios decenios y no acarrea la muer-
te, en ocasiones en individuos de edad avanzada
se ha observado el desarrollo de un sarcoma en
uno de los huesos enfermos ( 1,2.3.4) . En gene-

ral se desarrolla en el terreno de un esqueleto

normal, pero puede desarrollarse en caso de
osteoporosis general y osteomalacia (1).

Puede asociarse a insuficiencia cardiaca,
calcificaciones vasculares y valvulares, pueden
desarrollarse calculos renales o nefrocalcinosis a
partir de la hipercalciuria producida por la eleva-
cion de la fosfatasa alcalina del suero. (4.5)

Tanto la fosfatasa alcalina como la
hidroxiprolinuria alcanzan tasas elevadas durante
las fases activas del proceso. La terapia con
calcitonina puede tener una accion favorable (6).
Debe recordarse que existe un pequefio grupo de
pacientes en los que ambos parametros se sitian
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dentro de los valores de lanormalidad biologica.
Estos casos siempre corresponden a formas
monostoticas y lanormalidad bioldgicano invalida
el diagnostico (4).

La imagen radiolégica de la osteitis
deformante muestra alteraciones muy caracteris-
ticas. Los huesos, en el territorio enfermo, estan
fuertemente engrosados y en general ademas
encorvados. La estructura 6sea normal ha des-
aparecido completamente y ha sido reemplazada
por una estructuranueva, patologica. La cortical
esta formada por madejas de trabéculas dseas de
direccion longitudinal, dispuesta en forma de pa-
nal, entre los cuales existen huecos irregulares,
ovales, que en algunos puntos pueden ser muy
grandes , dando la impresion de pequefios quistes
. La porcion ésea enferma es en general
anormalmente transparente (1.5,8.9,10).

Signos radiologicos
Huesos hipertrofiados
Cortical engrosada
Trama en madeja fibrilar
Deformidades 6seas
Afectacion Pluricéntrica

Pueden existir zonas de osteocondensacién
de aspecto algodonoso ( pelvis, béveda craneal).
(8).
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Particularidades segun localizacién (
11,12,13):
Craneo : Osteoporosis circunscrita. Las formas
evolucionadas pueden provocar impresion basilar.
Columna: La vértebra pagética presenta aspec-
to enmarco o en cuadro, puede hallarse hundida.
A veces aspecto de vértebra en negro.
Pelvis: Puede presentar aspecto algodonoso y
ofrecer problemas de diagnostico diferencial con
un céncer secundario de origen prostatico. Se
observa ademas protusion del acetabulo, engro-
samiento cortical sobre todo en la linea innominada.
Huesos largos: La afectacion puede ser parcial
o total. Existe una zona de transicion entre la re-
gién afectada y la sana que tiene forma de V
patognomonica. A veces son visibles fisuras
corticales en las zonas mds prominentes. (14).

Presentacion del Caso .

Se trata de una paciente (M.R.S) femenina

de la raza blanca de 68 afios de edad procedente
de area rural. obesa y con antecedentes de
osteoartritis, que acude a consulta de reumatologia

del CENTRO NACIONAL DE REHABILITA-
CION JULIO DIAZ en diciembre de 1999, por
presentar dolor intenso anivel de la cadera dere-
cha de instauracién brusca sin antecedentes de
traumas, que le dificulta la marcha. Al examen fi-
sico refiere dolor a la palpacién del trocanter ma-
yor derecho y gran dificultad para explorar los
movimientos de la cadera por ¢l dolor referido
siendo la flexion el menos doloroso.

Se le indican estudios radiologicos de pelvis
6sea donde se observa ., a nivel de fémur derecho
, €l canal medular estrecho con ensanchamiento
de la cortical y desorden de la trabécula sea,
sugiriéndose nuevos estudios que incluyan otros
huesos de la economia y otros estudios comple-
mentarios cuyos resultados comentamos a conti-
nuacion:

Rayos X de torax ( 24-12-99) ligera
cardiomegalia, aorta dilatada, no alteraciones
pleuropulmonares.

Rayos X craneo (24-12-99) negativo.

Rayos X Columna lumbosacra (24-12-99).
Cambios artrosicos.

Rayos X fémur derecho(24-12-99). Canal
medular estrecho con ensanchamiento de la
cortical y desorden de la trabécula 6sea. Imagen
de seudofractura.

Rayos X pelvis 6sea (24-12-99). Normal.

Hemograma con diferencial (29-12-99).
Hb. 132¢gl Hto 0,38 Leuc. 8,10°/L. P0,56 , 0,42
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,E0,02

Eritrosedimentacion (29-12-99). 28mm/h.
Fosfatasa alcalina (5-1-2000) . 98mml.
Ultrasonido abdeminal y ginecologico (12-1-
2000) . Normal .

Ademas se le practico un exhaustivo exa-
men ginecologico incluyendo mamas buscando
algtin estigma de enfermedad neopldsica. Vale
aclarar que a la paciente se le sugirié realizar estu-
dios citolégico de su aparato ginecolégico y la
misma se nego.

Por las caracteristicas radiologicas y después
de descartar otras enfermedades con aspectos
radioldgico similar se plantea una enfermedad de
PAGET para la cual se confeccion6 un esquema
de tratamiento; AINE (Naproxeno), que estaba
tomando desde el inicio del cuadro doloroso, se
le agregé Calcitonina de salmén (200U, (spray
nasal) diario, y a los dos meses comenz? el trata-
miento con Alendronato (10mg) diario. A los dos
meses de tratamiento la paciente no referia dolor
aunque sumarcha se mantenia claudicante y a los
cuatro meses de iniciar la medicacién estaba to-
talmente asintomatica. Se le repite la fosfatasa
alcalina a los 6 meces su valor era de 27 mml.

Otros tratamientos que llevé en este periodo
de tiempo:
Interconsulta con nutridloga para reducir peso
corporal.
Medicina fisica. Calor infrarrojo y corriente
interferencial.
CONCLUSIONES

Final mente se concluye que la paciente es
portadora de una enfermedad de PAGET en su
variante menos frecuente la monostotica .
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