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Enfermedad de Paget monostotica rotuliana
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RESUMEN. La enfermedad de Paget u osteitis
defor mante es una enfer medad metabdlica 6sea ca-
racterizada por un incremento de la reabsorcién
Osea seguida de una formacién ésea incrementada
pero irregular. Esto da como resultado un hueso
debilitado, deforme, con un incremento de la masa
Osea en las que las fibras de colageno forman un
mosaico irregular y patoldgico, en lugar dela sime-
tria paralela del hueso sano. Se encuadra como
trastorno no neoplasico que ssmula tumor 6seo. Su
origen sigue siendo incierto, aunque se postulan fac-
tor es genéticos o medioambientales como implica-
dos en su etiologia. Raramente ocurre en pacientes
jévenesy su prevalencia seincrementajunto con la
edad. Suele afectar a ambos sexos con una ligera
predominancia para el sexo masculino. Puede ser
asintomatico o sintomatico, dependiendo deloshue-
sos afectados; la manifestacion clinica mas comun
es el dolor en el hueso afectado. La distribucion de
la lesién varia desde la afectacion monostética
(25%) hasta la generalizada (75%). La complica-
cion mas frecuente es la fractura en terreno pa-
tologico, mientras que la mas grave reside en la
degeneracion sarcomatosa (~1%; mayor en la ge-
neralizada). El diagnostico suele ser radiologico
mediante rayos X simple y mar cador es bioquimi-
cos como la fosfatasa alcalina, entre otros, que se
encuentra elevada en el 85% de los pacientes. El
tratamiento de esta enfer medad son los bifosfonatos
que han demostrado su eficacia y unas altas tasas
deremision. Seindican en pacientes con manifesta-
ciones clinicas y en aquéllos asintomaticos, en los
gue se evidencien areas de actividad. Presentamos
el caso de una paciente con Paget en una localiza-
cion infrecuente como esla patela.

Nivel deevidencia: 1V (Act Ortop Mex, 2010)

ABSTRACT. Paget’s disease or osteitis defor -
mansis a bone metabolic disease char acterized by
an increased bone resorption followed by an in-
creased but irregular bone formation. Thisresults
in a weakened, deformed bone and an increase
bone mass with collagen fibers forming an irregu-
lar and pathologic mosaic instead of the parallel
symmetry that characterizes healthy bone. It is
considered as a non-neoplastic disorder that mim-
icsabonetumor. Itsorigin isstill uncertain; how-
ever, it has been postulated that genetic or envi-
ronmental factors are involved in its etiology. It
rarely occursin young patients and its prevalence
increases with age. It usually affects both genders
with a slight predominance of males. It may be
symptomatic or asymptomatic depending on the
bones involved, with the most common clinical
manifestation being pain of the affected bone. L e-
sion distribution varies from monostotic involve-
ment (25%) to generalized disease (75%). The
most frequent complication is a fracture in a
pathological area, while the most serious one is
sarcomatous degeneration (~ 1%; higher in the
generalized form). The diagnosis is usually radio-
logic, by means of plain X-rays and biochemical
mar ker s such as alkaline phosphatase, among oth-
ers, which is elevated in 85% of patients. Treat-
ment of this disease consists of bisphosphonates,
which have a proven efficacy and high remission
rates. They areindicated in patients with clinical
manifestations and in asymptomatic patients with
evidence of disease activity. We report the case of
a patient with Paget’s disease in an infrequent lo-
cation asisthe patella.
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Enfermedad de Paget monostética rotuliana
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Caso clinico

Mujer de 82 afios de edad con antecedentes personales
de ser intervenida por una fractura de cadera en 1984, co-
locéndole una artroplastia parcial de cadera Miller-1QL
cementada izquierda (1984). Es remitida a nuestro hospi-
tal con posible infeccion protésica, que se confirma clini-
ca y analiticamente, siendo rescatada en 2 tiempos con
proétesis total de cadera izquierda de vastago largo tipo
Wagner (1995).

L as subsiguientes revisiones fueron satisfactorias, sin
pruebas clinicas ni radioldgicas de complicacion o infec-
cion en los afios posteriores, hasta completar diez afios.

Diez afios tras la cirugia de revision, la enferma aqueja
dolor de caracteristicas inflamatorias y aumento de tempe-
raturalocal en larétulaizquierda sin claros signos infla-
matorios, por lo que se solicitan rayos X (Rx) simples de
rodillay se complementa con velocidad de sedimentacion
globular (VSG), proteina C reactiva (PCR), niveles séricos
de Ca?*y P*, vitaminaD y fosfatasa alcalina (FA).

El estudio radiol6gico evidencia una alteracion de la
estructura 6sea, asi como aumento del tamarfio de la rétula
(Figuras 1y 2). El resto de los resultados fueron normales
excepto una FA de 335 (N:100-280). El estudio 6seo gam-
magréafico muestra un intenso depdsito patoldgico del tra-
zador bien delimitado y manteniendo |a estructura anat6-
mica rotuliana, compatible con probable enfermedad de
Paget monost6tica izquierda (Figura 3). La gammagrafia
con leucocitos marcados con HMPAO-Tc99m resulta ano-
dina (Figura 4).

Se instaurd tratamiento médico con risendronato 30 mg/
dia via ora durante 2 meses junto a la ingesta de calcio
(1,000-1,500 mg diarios) y vitamina D (800-1,000 Ul diarias).

Las revisiones periddicas se realizaron cada 6 meses
una vez finalizado el ciclo de tratamiento. Desde el punto
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de vista clinico y tras 36 meses de seguimiento, la sinto-
matologia en la rodilla ha remitido practicamente en la to-
talidad. La escala visual andloga (EVA) es de 1. Persiste
dolor de caracteristicas mecanicas secundario ala gonar-
trosis que padece de forma concomitante. En cuanto alos
paréametros de laboratorio, la FA se ha normalizado y per-
manece constante.

Discusion

La enfermedad de Paget es una enfermedad metabdlica
Osea, caracterizada por una acelerada resorcién 0sea, se-
guida por la formacién de una matriz 6sea desorganizada.
Es la patologia 6sea més frecuente en los ancianos detras
de la osteoporosis. En relacion a su etiologia diversos fac-
tores se han postulado, los medioambientales, el bgjo con-
sumo de calcio en la nifiez, la infeccion por paramixovi-
rus, genéticos como las mutaciones en el gen 1/p62.
Ninguna de las citadas causas ha demostrado una relacion
confirmada con la enfermedad.*®

La mayor prevalencia de la enfermedad se registra en
las personas de mediana edad en adelante. La prevalencia
entre las personas de 55 a 59 afnos es de 0.3%; sin embar-
go, en aquéllas mayores de 85 afios, la prevalencia alcanza
el 8.5% entrelosvaronesy el 5.8% entre las mujeres.

Segun €l curso clinico, puede clasificarse como asinto-
matica o sintomética, dependiendo del hueso y lalocali-
zacion de la patologia. En cuanto a la localizacion, 1a pel-
vis, la columna, el fémur, latibia, el sacroy el craneo son
las localizaciones més frecuentes. La localizacién en laro-
tula es excepcional. En 80% de los casos la enfermedad
afecta a varios huesos a la vez (poliostético) y sélo en
20% de los casos es monostotico. El sintoma més caracte-
ristico es el dolor del propio hueso o de las articulaciones
cercanas. Otras manifestaciones pueden ser |as deformida-

Figuras 1 y 2. Rx simple de ro-
dillas. Patela patoldgica.
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Figura 4. Leucoscan negativo.

des 6seas como en el craneo; fracturas en terreno patol 6gi-
co, ya que el hueso afectado es de menor resistencia; sor-
dera debido al atrapamiento del VIII par craneal, cefaleas,
radiculopatias u otras complicaciones neurol gicas como
una claudicacién neurégena secundaria a un atrapamiento
radicular o a una estenosis de canal.

El diagndstico se realiza por las manifestaciones clini-
cas, por el aspecto radioldgico de las lesiones, consistente
en engrosamiento cortical, expansion de la corteza, areas
mixtas de transparencia y esclerosis, distinguiéndose tres
fases (osteolitica, intermediay esclerética o «fria»). Laga-
mmagrafia también tiene mucha utilidad al ser mas sensi-

ACTA ORTOPEDICA MEXICANA 2010; 24(1): 14-17

16

Figura 3. Gammagrafia positiva
en rétula izquierda.

ble que las Rx simples, sobre todo como estudio de exten-
sion y localizacion de otras lesiones en el esqueleto. Inclu-
so una gammagrafia cada 6 meses tras aplicar el tratamien-
to, nos da informacién sobre la respuesta al mismo. Los
marcadores femoral es 6seos deben encontrarse elevados en
las fases activas de laenfermedad. Lafosfatasa alcalina sé-
rica se encuentra elevada en 85% de pacientes. Hay una
clara relacion entre la captacion en la gammagrafiay la
elevacion de la FA. Dicha enzima puede ser normal en la
enfermedad monostética. La biopsia es muy raramente ne-
cesitada sobre todo en los casos de diagnéstico diferencial
COMO osteosarcoma 0 con metastasis osteobl asticas.”°

El tratamiento cumple un doble objetivo: a corto pla-
zo, suprimir las manifestaciones algésicas o de indole es-
tética de la enfermedad. Para ello se recurre ala terapia
analgésica o bien, alacirugia si el problema es de indole
compresiva, secundaria a la proliferacion éseay alargo
plazo, prevenir las complicaciones derivadas del avance
de la enfermedad con terapia antirresortiva con el trata-
miento farmacol dgico con bifosfonatos (los méas usados)
o calcitonina

La calcitonina es til debido a su accién antiosteocl as-
tica. Su administracion es diaria durante meses con dosis
que no superen las 200 Ul pero con preparados de admi-
nistracion parenteral, no intranasal.

L os hifosfonatos se caracterizan por un doble enlace car-
bono-fésforo, 10 que les garantiza una captacion selectivay
répida en los territorios de gran remodel acién 6sea. Su prin-
cipal accion es inducir la inhibicion de la resorcién Gsea
mediante |a reduccion de la actividad osteoclastica, la dis-
minucion del nimero de osteoclastos y la facilitacion de la
apoptosis. Ello conlleva una normalizacién de la actividad
osteoblastica y la sintesis de un nuevo hueso laminar con
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una vascularidad més regular, 1o que tiene propiedades
anal gésicas sobre las complicaciones neuroldgicas, un des-
censo en los marcadores biogquimicos de resorcién, el relle-
no de las lesiones osteoliticas radiogréficas y una menor
captacion gammagrafica. Los medicamentos activos. 5 son
los usados en la actualidad para el tratamiento del Paget.

1. Acido zoledronico: es el Unico via intravenosa junto con

pamidronato. Es el més potente de todosy su administra-

cion es monodosis anual de 5 mg asociado a la toma de
calcio (1,000-1,500 mg) y vitamina D (800-1,000 Ul) dia-
riamente. La mayoria de los pacientes (89%) alcanzan la

normalizacion delaFA y unarespuestaterapéutica (96%)

alos 6 meses.

. Risedronato: 30 mg via oral unavez a dia durante 2 me-
ses, asociando calcio y vitamina D mismas dosis. Norma-
liza el nivel de FA en 75% de los casos. Se han descrito
mejorias radiogréficas de las zonas ostealiticas.

. Alendronato: 40 mg diarios durante 6 meses asociando
calcioy vitaminaD. Muestra superiores tasas de disminu-
cion de laFA que con pamidronato.

. Pamidronato: 180 mg intravenoso dividido en: 30 mg
unavez alasemana durante 6 semanas. Reduce la activi-
dad de la FA de 50-80%. Reduce el dolor y mejora la
remodelacion Osea.

. Etidronato disodico: 200-400 mg viaoral diariamente du-
rante 6 meses. Reduce la actividad de la FA del 40-70%.
Su efecto es dosis-dependiente y la mayor tasa de resis-
tencia se aprecia con dosis mas bajas.

La indicacion para repetir el tratamiento es cuando
hay un incremento de los niveles de FA hasta 30%; ob-
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tencion de una respuesta incompleta al tratamiento con
un periodo de lavado de 6 meses; si hay unaindicacion
quirdrgica, ya que la pauta de tratamiento con bifosfona-
tos reducen el sangrado.

El tratamiento quirdrgico se reserva para las fracturas,
artrosis de miembros adyacentes al hueso pagético, gran-
des deformaciones o complicaciones neurosensoriales.
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