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Resumen

Definicion. La enfermedad 6sea de Paget es una enfermedad metabdlica 6sea caracterizada por un re-
modelado 6seo aumentado y desorganizado que afecta a uno o mas huesos.

Sintomas. Aunque algunos pacientes permanecen asintoméaticos en otros provoca dolor 6seo o compli-
caciones como la sordera, deformidad dsea, osteoartrosis, compresion medular o fracturas.

Diagnéstico. La radiografia simple y la gammagrafia 6sea son las técnicas de eleccion para el diagnésti-
co de la enfermedad y su extension. La fosfatasa alcalina total en suero es el marcador mas usado para
valorar la actividad metabolica de la enfermedad.

Tratamiento. El dolor 6seo es la Gnica indicacion de tratamiento basada en pruebas, siendo el resto de
las indicaciones controvertidas. La administracion intravenosa de acido zoledronico es el tratamiento de
eleccion.

Abstract

Protocol assessment for diagnosis and treatment of Paget’s disease of bone

Definition. Paget's disease of bone is a skeletal disorder characterized by increased and disorganized
bone remodeling affecting one or more skeletal sites.

Although some patients are asymptomatic other has bone pain or develops complications such as
deafness, deformity, osteoarthritis, nerve compression syndromes, and fragility fractures.

Diagnosis. Plain X-ray and radionuclide bone scan are the best test to confirm the diagnosis and its ex-
tension. Total alkaline phosphatase activity is the preferred bone marker to measure disease metabolic
activity.

Treatment. Bone pain is the only indication for treatment which is supported by strong evidence. There is
no clear evidence to support the rest of treatment indications. Intravenous zoledronate is the first-line
treatment.

D ia gn (’)Sti co d e 121 enferme da d forma casual y pacientes con dolor, deformidad, fractura, sor-

osea de Paget

dera u otras complicaciones. Aunque el porcentaje de pacien-
tes asintomdticos era frecuente en las series cldsicas, solo
representa un pequefio porcentaje en las cohortes mds re-

La presentacién de la enfermedad Gsea de Paget (EOP) es cientes donde hasta 3 de cada 4 pacientes tienen sintomato-
muy variable, con pacientes asintomdticos diagnosticados de logfa en el momento del diagnéstico; el dolor 6seo es la prin-
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cipal manifestacién'. En la tabla 1 y la figura 1 se detallan las
principales técnicas diagndsticas.



Sospecha de enfermedad 6sea de Paget
Paciente asintomético

Paciente sintoméatico

Hallazgo casual de

Deformidad Elevacion aislada imagenes sugerentes
Dolor 6seo Fractura patolégica Hipoacusia 6sea/compresion de fosfatasa alcalina de EOP en radiologia
neurolégica total simple o TC solicitado

Confirmacion del diagnéstico

Diagnéstico de extension
Diagnéstico de actividad
Pacientes con duda diagnéstica

Pacientes con diagndstico confirmado que
tienen mala respuesta al tratamiento
(por ejemplo, persistencia del dolor)
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por otro motivo

Radiologia simple de la zona afecta o rastreo de las zonas sefialadas en la

gammagrafia 6sea en caso de elevacion aislada de FA en paciente asintomatico

Gammagrafia 0sea Cuantificacion (indices)
Marcadores de resorcion y formacion dsea (FA)

Técnicas de imagen: TC, RM o PET Biopsia

Técnicas de imagen: TC, RM o PET (descartar complicacion) Biopsia

2% Diagndstico de a enfermedad dsea de Paget (EOP).

FA: fosfatasa alcalina; PET: tomografia por emision de positrones; RM: resonancia magnética; TC: tomograffa computadorizada.

Diagnéstico de confirmacién

Cuando se sospecha la presencia de EOP en una localizacién
6sea debe confirmarse con la radiografia 6sea simple (Rx).
Las imdgenes varfan segtn la fase evolutiva y el tipo de hue-
so afecto. Se pueden diferenciar varios patrones. Uno inicial,
con predominio de lesiones liticas («frente litico» o «en lla-
ma» o «en brizna de hierba» en huesos largos, y «osteopo-
rosis circunscrita» en el crineo). Una segunda fase mixta de
osteolisis y osteoesclerosis en la que se aprecia trabeculacién
grosera del hueso y engrosamiento de la cortical, junto con
dreas de osteolisis. La tercera fase con predominio de la os-

TABLA 1
Diagnéstico de la enfermedad d6sea de Paget

Diagnostico de Prueba diagnéstica

Confirmacion Radiologia simple

*Tomografia axial computarizada (afectacion en craneo,
ver texto)

Biopsia (en casos excepcionales)

Extension Gammagrafia 6sea con *"Tc

Actividad metabolica Fosfatasa alcalina total

*0tros marcadores de remodelado dseo (ver texto)

teoesclerosis en la que el hueso se agranda, se deforma y pre-
senta fracturas de estrés. Es raro encontrar pacientes en la
primera fase y lo habitual es hacerlo en fases mds avanzadas.
En la pelvis es caracteristica la afectacion del acetibulo y de
las lineas ileopectinea o ilioisquidtica. En la columna las vér-
tebras afectadas son osteobldsticas («en marfil») y estin
agrandadas de tamano a diferencia de las lesiones osteoblds-
ticas de otro origen, como las metdstasis, donde la vértebra
conserva su tamafio. Por dltimo, en el crineo es tipica la
afectacion en «algodén» donde islas de hueso esclerético es-
tin rodeadas de dreas menos densas o incluso dreas de osteo-
porosis circunscrita.

Solo en unos pocos casos las caracteristicas de las técni-
cas de imagen no permitirdn el diagnéstico y serd necesaria
la confirmacién mediante estudio anatomopatoldgico.

Diagnéstico de extension

La técnica de eleccion para el estudio de extension de la en-
fermedad es la gammagrafia 6sea con tecnecio-99m. Ademds
estd técnica ayuda en el diagnéstico diferencial con otras en-
tidades como la afectacion metastisica dsea.
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