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Se presenta la casuistica de 12 pacientes que presentan la enfermedad de Paget 6sea. Nuestros
hallazgos comprueban que esta enfermedad es propia del paciente geriatrico, y que los motivos de
ingreso mas comunes fueron dolores 6seos, disnea y la cefalea con sordera. La deformidad 6sea fue
encontrada en el 100% de nuestros enfermos, mientras que los dolores 6seos y la cefalea fueron los
sintomas que prevalecieron en nuestra serie. La repercusion 6sea de nuestros casos fue mucho mayor
en craneo con el 50%, tibia en el 33% y el coxal en el 25%. Se hace revisiéon del tema y se comparan
nuestros hallazgos con los de otros autores.
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INTRODUCCION

La osteitis deformante es una enfermedad relativamente comun, en la cual se
presenta aumentada la reabsorcion y formacion de hueso desorganizadamente, la
enfermedad de Paget 6sea se informaba antiguamente como una enfermedad
poco frecuente, pero investigaciones patologicas y radiograficas han demostrado
que puede afectar al 3% de la poblacidon por encima de los cuarenta afios de
edad.” La incidencia de la enfermedad aumenta con los afios y es
extremadamente poco frecuente por debajo de los 40 afios.??

La osteitis deformante es un trastorno adquirido de origen desconocido, que lo
caracteriza por destruccion y formacion de hueso, en la que se destacan las
sustituciones de hueso normal por tejido osteoide dilatado, blando y mal
calcificado.® La osteitis deformante presenta dos variantes: monostética o
localizada y poliostética o generalizada.3‘4

El motivo de nuestro trabajo es exponer la incidencia de esta enfermedad en
nuestro medio, asi como sus caracteristicas mas comunes.

MATERIAL Y METODO

Se hace una revision de la enfermedad de Paget 6sea, en el periodo
comprendido entre enero de 1971 y diciembre de 1979, en los hospitales
provinciales “Manuel Ascunce Domenech” y “Amalia Simoni”’, de Camaguey,
encontrandose 12 pacientes con el diagndstico se fundamenté en el cuadro
clinico, examenes de laboratorio y examenes radiograficos, calcio en sangre, etc.

RESULTADOS

De nuestros 12 enfermos, 8 (66,6%) pertenecian al sexo masculino y 4
(33.4%) al femenino, la edad promedio fue de 69 afios, perteneciendo 10 (83,4%)
a laraza blancay 2 (16,6%) a la negra.

El motivo de ingreso mas frecuente fue dolores 6seos en 4 pacientes (33%),
siguiendo en orden de frecuencia disnea, cefalea, sordera, etc. (cuadro I).

Los sintomas y signos mas frecuentes fueron dolores 6seos en 9 pacientes
(75%), seguidos de cefalea en 5 casos, al igual que la disnea (41%), un sintoma
que llamé la atencidén en nuestros enfermos fue la sordera, la cual se informé en
3 de los enfermos (25%).

El signo que practicamente dio el diagnéstico en nuestro paciente fue la
deformidad 6sea, que se encontr6 en todos los casos (100%), la taquicardia y la
disnea se encontraron en 5 (41%), otros hallazgos fueron los edemas en
miembros inferiores y los estertores humedos en 3 casos respectivamente (25%)
(cuadro II).

El craneo, en 6 casos (50%), fue el hueso mayormente afectado; la tibia y el
coxal con 4 y 3 casos respectivamente, le siguieron en orden de frecuencia
(cuadro Il1).
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CUADRO |

Motivo de ingreso N =12 Casos %
Dolores 6seos 4 33,4
Disnea 3 25
Cefalea y sordera 2 16,6
Deformidad 6sea 2 16.6
Fractura patoldgica 1 8,4
Total 12 100

Fuente: historias clinicas.

CUADRO Il
Sintomas y signos N = 12 Casos %
Dolores 6seos 9 75
Cefalea 5 41
Disnea 5 41
Sordera 3 25
Acroparestesia 1 8,4
Deformidad 6sea 12 100
Taquicardia 5 41
Polipnea 5 41
Edemas 3 25
Estertores himedos 3 25
Anemia 1 8,4
Fractura patoldgica 1 8,4

Fuente: historias clinicas.
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CUADRO Il

Huesos deformantes N =12 Nuamero %
Craneo 6 50
Tibia 4 33,4
Coxal 3 25
Fémur 2 16,6
Humero 1 8,4

Fuente: historias clinicas.

Los examenes de laboratorio presentaron anemia en 2 de nuestros pacientes
—por debajo de 7 g de hemoglobina— y la fosfatasa alcalina fue encontrada
marcadamente elevada en 11 pacientes, siempre superior a 20 mg %. Solamente
en un paciente se encontré6 una elevacion de la misma de 11 mg %. La
eritrosedimentacion fue informada con cifras superiores a 50 mm en la primera
hora en 8 enfermos y en 4 se encontré normal. La fosfatasa acida se realizé en 8
casos, siendo en todos normal. El calcio y el fosforo plasmatico fueron también
normales en nuestros enfermos, no asi en la orina, en la cual se elevé a 2 casos.

DISCUSION

La enfermedad de Paget 6sea es mas frecuente en valores con una pro-
porcion de 2:1 ,5 como ocurrié en nuestros casos.

Esta entidad es comun en pacientes geriatricos, como pudimos confirmar en
nuestra serie, donde el promedio de edad fue de 69 afios.

Este proceso es raro en ciertas zonas del mundo, como en los paises
nérdicos y en Asia, es comun en Australia y Nueva Zelandia,no se sefiala
predisposicion por raza alguna; sin embargo, en nuestra serie hemos encontrado
una mayor incidencia en la raza blanca.

La enfermedad de Paget 6sea puede ser asintomatica en el 20 al 30% de los
enfermos, debido a que la lesidon 6sea aun no ha sido identificada, ejemplo de ello
es el informe de Dickson y colaboradoresquienes observaron 367 pacientes de
los que 75 no presentaron sintomas. En nuestra serie no encontramos pacientes
asintomaticos, todos, presentaban /algun tipo de sintoma, siendo los mas
comunes los dolores Oseos, que junto con las deformidades y fracturas,
constituyen las manifestaciones méas comunes informadas por todos los
autores.>*® La zona del dolor a veces puede afectar uno o mas sitios en
dependencia de los huesos afectados,” el dolor de cabeza, aunque no
caracteristico, cuando esta enfermedad produce toma del craneo es persistente y
a veces rebelde a la medicacion comun;1 el
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otro dolor 6seo de gran importancia es en la cadera, que a veces puede
confundir con la artritis deformante propia del paciente anciano,” esto fue
confirmado en nuestra serie, donde los dolores dseos y la cefalea fueron
sintomas que orientaron en la mayoria de los casos hacia el diagnéstico de esta
enfermedad.

El aumento de volumen del craneo, acompafiado de encorvamiento de las
tibias y fémures es casi patognomc’>mico,2""7'9 como fue informado en nuestros
casos (figuras 1, 2y 3).

Se informa un incremento notable del riesgo sanguineo de los huesos
afectados, con aumento de la temperatura de la piel subyacente como fue
encontrado en 2 de nuestros enfermos; estas malformaciones pueden funcionar
como fistulas arteriovenosas que conducen a la hipertrofia cardiaca y a veces a
la insuficiencia congestiva,12’13 lo cual pudimos comprobar en 3 de nuestros
enfermos.

Esta insuficiencia cardiaca puede estar en relacion con lo anteriormente
expuesto o a la cardioangiesclerosis de los enfermos de esta edad. La sordera
nerviosa es frecuente en estos casos,”’13 como encontramos en dos enfermos de
nuestra casuistica.

Figura 2.
Figura 1. Fractura patolégica de la didfisis del fémur
derecho, tratada con varilla metélica
Obsérvese la deformidad del créneo intramedular. Engrosamien- to de la cortical
debida al crecimiento anormal del hueso. y callo 6seo exuberante.
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Figura 3.

Obsérvese la deformidad en valgo de la pierna derecha, en uno de nuestros pacientes.

La enfermedad de Paget 6sea se observa aproximadamente en 1 de cada 1
000 pacientes que ingresan en un hospital general,’ haciendo el diagnostico
fundamentalmente por estudio radiolégico, el cual pone de manifiesto un aumento
de volumen de los huesos; el craneo esta engrosado y los huesos que soportan
peso se encuentran encorvados, pero todos se caracterizan por aumento del

caracter "radioltcido”."*7*°

En etapas tardias el depdsito de hueso esclerosado compacto puede producir
un dibujo de placas irregulares en la radiografia, que en los casos muy
avanzados origina aumento global de la densidad 6sea; la actividad osteoblastica
intensa es caracteristica y responsable de que la fosfatasa alcalina del suero
esté elevada, a menudo mas alta que en cualquier otro trastorno 6seo."™ La
enfermedad de Paget 6sea a veces causa las llamadas “vértebras de marfil”, "’
nosotros no encontramos esta alteracion en nuestra serie.

La afectacion del craneo en esta enfermedad es particularmente notable a
causa del engrosamiento irregular, quedando la arquitectura normal sustituida
por un aspecto "algodonado” (figura 4),1'9 como fue hallado en 6 de nuestros
casos. Otras formas radiologicas de presentacion en estos enfermos son las
fracturas patologicas de huesos largos como fémur, tibia, etc.”® Este hallazgo fue
encontrado igualmente en uno de nuestros pacientes. Algunos autores sefalan
no solamente la lesion de los huesos, si no de articulaciones como la rodilla y la
coxofemoral"’ por toma especifica del coxal (figura 5). Otros huesos son
igualmente afectados por esta enfermedad como humero (figura 6). Bowermin'®
sefiala afectacion de huesos menos comunes como el maxilar y el oméplato.

Khairi*® sefiala que el "centelleo” de los huesos tiene mayor valor que el
estudio radiografico comun en el diagnéstico de esta entidad.
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Figura 4.

Obsérvese el aspecto algodonoso
de la béveda del craneo, con ensan-
chamiento del diploe y esclerosis
de las estructuras de la base en

el estudio radiolégico del crdneo.

Figura 5.

Obsérvese el ensanchamiento y rarefaccion de las estructuras 6seas de la pelvis en uno de nuestros
enfermos.

La fosfatasa alcalina esta alterada si se afecta una importante porcion del
esqueleto.1" Este hecho fue comprobado por nosotros; igualmente encontramos
aumento del calcio urinario en aquellos enfermos donde la lesion 6sea era de
gran importancia.2

El examen de fosfatasa acida fue realizada en nuestros enfermos, para hacer
el diagndstico diferencial con el carcinoma de prostata, ya que algunos enfermos
presentaron prostata aumentada de tamafio, sin embargo, todas fueron normales
o discretamente elevadas. La eritrosedimentacion normal fue encontrada en
pocos enfermos y casi siempre coincidio con
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Figura 6.

Obsérvese la deformidad del hueso,
con zonas de destruccion y repara-
cioén al nivel del codo.

insuficiencia cardiaca congestiva. Dos de nuestr0250 casos presentaban anemia
megaloblastica, como en ocasiones se informa” y que mejoraron con la
terapéutica aplicada.

La mayor parte de los casos de nuestra serie fueron tratados con anal-
gésicos, relajantes musculares, o por tratamiento ortopédico con varilla
intramedular, aunque existen drogas capaces de controlar la enfermedad como la
mitramicina, calcitonina y el difosfonato (EHDP), los cuales no los tenemos a
nuestro alcance.?'?*

Los pacientes con insuficiencia cardiaca fueren tratados de la forma
convencional.

CONCLUSIONES

.1. La enfermedad de Paget 6sea, aunque no es comun, debe tenerse en cuenta
en todos los pacientes con dolores dseos o insuficiencia cardiaca.

2. En nuestra serie la enfermedad fue mas comun en el sexo masculino, la raza
blanca y en edades avanzadas de la vida.

3. El motivo de ingreso mas comun fue dolores 6seos, seguido de cefalea y
sordera.

4. Los sintomas mas frecuentes fueron dolores 6seos en 9 pacientes (66%)
cefalea y disnea en 5 (36%); mientras que la deformidad 6sea fue encontrada
en el 100% de los enfermos, la disnea y la taquicardia en el 36%.
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5. Los huesos mas afectados fueron el craneo en el 50%, seguido de la tibia y el
coxal.

6. La fosfatasa alcalina, asi como el calcio en sangre y orina y la fosfatasa acida,
fueron los examenes de laboratorio de mayor valor en nuestros enfermos.

7. Podemos concluir que ante todo paciente geriatrico, con dolores 06seos,
trastornos cardiovasculares, deformidad ésea y anemia, debemos tener
presente el diagnostico de osteitis deformante.

SUMMARY

Pila Pérez, R. et al. Osteitis deformans.Paget’s disease of bone.Presentation of twelve cases. Rev Cub
Med 21: 5, 1982.

Casulstic of 12 patients with Paget’s disease of bone is offered. Our findings prove that this disease is
proper of the geriatric patient, and that bone pain, dyspnea, and cepha- lalgla associated with deafness
were the most frequent causes for hospitalizaron. Bone deformity was found in 100% of our patients, while
bone pain and cephalalgia were prevailing symptoms in our series. In our patients bone repercussion was
much greater in cranium, 50%; tibia 33%; and coxis 25%. Subject is reviewed and our findings are
compared with those from other authors.

RESUME

Pila Pérez, R. et al. Ostéite deformante. Maladie osseuse de Paget. A propos de douze cas. Rev Cub Med
21: 5, 1982.

Les auteurs présentent une série de 12 patients porteurs de la maladie osseuse de Paget. Leurs trouvailles
montrent que cette maladie est caractéristique du patient gériatrique et que les causes les plus communes
d’hospitalisation ont été les douleurs osseuses, la dyspnée et la céphalée avec surdité. La déformation
osseuse a été rencontrée dans 100% des cas, tandis que les douleurs osseuses et la céphalée ont été les
symptSmes prédominants dans cette série. La répercussion osseuse de ces cas a été beaucoup plus
importante dans le crane (50%), le tibia (33%) et la hanche (25%). Une revue du sujet est faite et les
trouvailles sont comparées avec celles rapportées par d'autres auteurs.

FE3KME

llana Ilepec, P. a ap. J19(]))opMHpyicmaii oCTo3. Boji93HB Paget
osea. Rev Cub Med 21| 5» 1982.

B HacTonmefi DséoTe npeacTaBjmeTCH KasyHCTiuea 12 naiizeHTOB,- cTpatfaiomfle
00jie3HBio Paget osea. Hanm o6HapyseHBLH nosTBepxi® JOT, *ITO 3TO
3a00JI0BaHHe [IBJKeTCJI COOCTeHHO 3300JI8BaHHOM re- pnaTpz*ecKoro
naHueirra; KpoMe Toro, no.H'qepKHBaeTCH.iTO Hau- 6ojiee odihhmh npHHHHam
rocmiTajm3artHii HBJIHJIHCB: OOJIB B koc- THX, ofINmxa, rojioBHan sojib ¢ rmyxoToii.
KocTHan j;e$opMan;HH Onjia odnapy&eHa B 100% Hanmx namieHTOB, B TO BpeMH
KaK 6ojib b kocthx h rojioBHaH O0JIB npexcTaBjiHjm codofi CHMITOMH, koto- pwe
npeoOJia*ajiH B Hameii cepau. Rocraa# penepKyccRfl Hanmx - cjijniaeB OHJia HaMHoro
BHine B pepene, cocTaBjm 50%, B 6ojiBine. OepiitOBO#i KOCTH, 33% H B T930B02
KOCTH, 25%.1IpOBOJIHTCB: 06 - 30p TeMH H OpaBHHBaiOTCiH UOJiygeHHHe
H3MH pe3yjIBT3TH C pe3yJIB TaTawra spyrnx aBTupoB.
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