IMAGENES DIAGNOSTICAS EN MEDICINA

Enfermedad de Paget en fase mixta

Marco Antonio Corres Castillo,* Gaspar-Alberto Motta-Ramirez,* Jorge Valenzuela Tamariz®

Femenina de 83 anos de edad que acude con el médico
tratante por dolor en la cadera izquierda a la deambulacién;
con la sospecha clinica de fractura, es referida para estudios
de imagen, con los siguientes hallazgos:

En las figuras Ta y 1b se muestran las radiograffas de
pelvis con extenso involucro cortical (lineas iliopectinea
e ilioisquidtica —flechas-) y engrosamiento trabecular, con
disminucién del espacio articular coxofemoral derecho,
con predominio en su porcién medial.

Con los hallazgos ya referidos, inicialmente se pensé
en displasia fibrosa como diagnéstico presuntivo, y ello
motivo la realizacion de una tomografia computada de
pelvis.

En las figuras 2 a-d se observan reconstrucciones multi-
planares que demuestran pérdida de la arquitectura trabe-
cular y engrosamiento de la misma, asi como esclerosis de
las corticales. La figura 2e destaca en una reconstruccion
volumétrica el aumento de la masa 6sea del hueso iliaco,

Figura 1. a Radiografia anteroposterior de pelvis. b Proyeccion mediolateral de cadera.
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Figuras 2.

2 a-d. Reconstrucciones mul-
tiplanares sagitales secuen-
ciales. 2 e. Reconstruccion
volumétrica en 3D.
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Figuras 3 a-c. Apariencia histolégica en hematoxilina-eosina de biopsia de hueso iliaco derecho.

la rama isquiatica y la rama del pubis de la cadera derecha  histopatologfa fue confirmatorio de enfermedad de Paget
respecto a la izquierda. en fase mixta y osteoesclerdtica.

Los hallazgos de la TC permiten establecer el diagnés- En la figura 3a se observa reemplazo de la cavidad mé-
tico diferencial con la enfermedad de Paget, por lo que se  dular con tejido fibrovascular (*); en la figura 3b observa-
realiza una biopsia del hueso iliaco derecho. El reporte de  mos trabéculas con actividad osteocldstica aumentada con
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Enfermedad de Paget en fase mixta

formacion de defectos superficiales y otras con actividad
osteobldstica prominente. Se observa fibrosis médular
focal y focos de hematopoyesis normocelular sin células
extranas a la médula. La figura 3¢ demuestra trabéculas
6seas irregulares engrosadas con patron arquitectural “en
mosaico”, con lineas de cemento por organizacién defec-
tuosa del hueso lamelar.

IMPRESION DIAGNOSTICA FINAL:
ENFERMEDAD DE PAGET EN FASE MIXTA

La enfermedad de Paget es extraordinariamente comun, ya
que afecta al 3-4% de la poblacién con mas de 40 afos de
edad y hasta un 10-11% después de los 80 afnos de edad. Su
etiologia permanece incierta, aunque se ha propuesto una
etiologfa viral por un virus lento del grupo paramixovirus.

El diagndstico es principalmente por radiologia simple,
caracterizada por un remodelamiento dseo excesivo y
anormal.

Se han descrito tres fases, aunque, en realidad, repre-
sentan una continuidad: la fase litica (incipiente-activa),
en la cual los osteoclastos predominan; la fase mixta
(activa), en la cual los osteoblastos comienzan a aparecer
superimpuestos en zonas con actividad osteoclastica y
eventualmente predominan, y finalmente, la fase bléstica
(tardia-inactiva), en la cual la actividad osteoblastica de-
clina gradualmente. Debido a que frecuentemente hay
un involucro éseo extenso, pueden observarse diferentes
fases en el mismo paciente. El resultado final es un patrén
trabecular engrosado, desorganizado, referido como “en
mosaico” o “en sierra”. Las lineas de cemento a lo largo
de las trabéculas agrandadas y distorsionadas son caracte-
risticamente vistas; estas lineas representan resorcion ésea
y formacion de hueso. El tejido fibrovascular reemplaza la
médula amarilla normal en la enfermedad activa y —-menos
extensamente— en la fase mixta temprana, retornando a
médula amarilla en la fase mixta tardia.’

La fase litica se caracteriza por ostedlisis con ausencia
de esclerosis en sus bordes, frecuentemente vista como
grandes dreas bien definidas de radiolucencia, afectando
mas cominmente los huesos frontal y occipital. La cortical
se ve involucrada; sin embargo, la cortical interna se ve
mas afectada. En los huesos largos, la ostedlisis comienza
como una radiolucencia subcondral; es caracteristico un
margen agudo radiolGcido sin esclerosis semejante al pasto
oaunallama, lo cual permite diferenciarlo de enfermedad
neoplasica. Puede observarse un engrosamiento o promi-
nencia del patrén trabecular.?

En la fase mixta se observa un engrosamiento del pa-
tron trabecular y la corteza. Estos hallazgos reflejan los

cambios patoldgicos de las reparaciones osteoblasticas y
son usualmente patognomonicos en las radiograffas; este
engrosamiento ocurre primariamente a lo largo de las
lineas de estrés.

En la fase bléstica pueden desarrollarse dreas de escle-
rosis en los huesos largos y pelvis, obliterando dreas previas
de engrosamiento trabecular. El crecimiento de los huesos
es particularmente comun.

Se localiza predominantemente en el esqueleto axial,
siendo los sitios mas cominmente afectados la pelvis
(30%-75% de los casos), columna (30-75%) y craneo
(25-65%). Los huesos largos proximales también se ven
frecuentemente involucrados, afectindose el fémur en
25-35% de los casos.

La enfermedad monostética ocurre en 10-35% de
los casos. La enfermedad poliostética (65-90%) tien-
de a tener un predominio del hemicuerpo derecho y
usualmente involucra las extremidades inferiores. El
involucro pélvico es més frecuentemente asimétrico que
simétrico, y el involucro apendicular es frecuentemente
unilateral.’?

Un 20% de los pacientes con enfermedad de Paget
son asintomaticos inicialmente. Los sintomas esqueléti-
cos incluyen dolor localizado, sensibilidad, aumento de
la temperatura (relacionado con hipervascularidad de la
lesion), aumento en la masa 6sea del hueso, deformacién
en arco, xifosis de la espina, disminucién de los rangos
de movimiento. Los sintomas neuromusculares pueden
resultar del crecimiento de los huesos que cierran el
foramen neural o canales y llevan a una compresion de
las estructuras neurogénicas (particularmente los nervios
craneales), causando sordera, anormalidades visuales,
debilidad, pardlisis e incontinencia.?

Los hallazgos por TC son enormemente parecidos a
los hallazgos radiogréficos simples, demostrandose con
mayor detalle. El espacio de la médula presenta patrén
de atenuacion grasa. La enfermedad de Paget no compli-
cada muestra evidencia de destruccién cortical o masa de
tejidos blandos.?3
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