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Resumen

La enfermedad de Paget (EP) es un trastorno caracterizado por un
exagerado remodelado 6seo en todas las fases de su ciclo, resul-
tando un hueso de mayor tamafio, muy vascularizado, deformado y
de estructura desordenada.

La anormalidad estaria en la regulacion de los osteoclastos que es-
tan aumentados en niimero y tamafio.

La ubicacion mas frecuente es el esqueleto axial especialmente
pelvis, sacro, columna lumbar y craneo.

En nuestra poblacion con EP, detectamos un compromiso vertebral en
el 47% de los pacientes que habiamos calificado previamente como
monostoticos y en el 36,8% de los pacientes con EP poliostotica.

El compromiso vertebral puede afectar la médula espinal por com-
promiso de la circulacion generando una cuadriparesia o parapare-
sia, dependiendo del nivel 6seo afectado. La hipétesis sugerida de
dicha afectacion es el robo o atrapamiento vascular.

Esto explica la importancia de tratar a los pacientes con compromi-
so vertebral debido a la dramatica reversibilidad de estos defectos
neurolégicos con el hoy simple y adecuado tratamiento médico de
la EP.
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Summary

Paget’s disease is a disorder characterized by excessive bone re-
modeling in all phases of their cycle, resulting in a larger bone, high
vascularized, deformed and with disordered structure.

The abnormality is in the regulation of the osteoclasts that are in-
creased in number and size.

The most frequent localization in the axial skeleton is especially
pelvis, sacrum, lumbar spine and skull.

In our population with Paget’s disease, we find a vertebral compro-
mise in 47% of patients who had previously qualified as monostotic
and in 36.8% of patients with polyostotic affections of Paget’s dis-
ease.

The vertebral localization can affect the spinal cord by the move-
ment or creating neurological affections, depending on the compro-
mize bones. The hypothesis suggested by such affection is the theft
or vascular entrapment.

This explains the importance of treating patients with vertebral
commitment due to the dramatic reversibility of these neurologi-
cal defects today, with the simple and proper medical treatment of
Paget’s disease.
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Introduccion

La enfermedad de Paget (EP) es un trastorno caracteriza-
do por un exagerado remodelado éseo en todas las fases
de su ciclo, resultando un hueso de mayor tamafio, muy
vascularizado, deformado y de estructura desordenada.

La anormalidad estaria en la regulacién de los os-
teoclastos que estin aumentados en niimero y tamafio.

Su etiologia es desconocida, aunque se reconoce un
factor genético y asociacion a infecciones por algunos vi-
rus de crecimiento lento.
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La EP afecta el 3% de la poblacién mayor de 40 afios
y 10 al 15% de los ancianos, con una leve predileccién por
los hombres (relacién hombre:mujer 3:2).

La ubicacién més frecuente es el esqueleto axial espe-
cialmente pelvis, sacro, columna lumbar y crineo.

El 25% presenta la forma monostdtica de la enferme-
dad y del 50 al 90% de las lesiones son asintomdticas.

Se han descripto tres fases histopatoldgicas: fase litica
(incipiente-activa), con predominio de osteoclastos; fase
mixta (activa), con reabsorcién y reparacién simultdneas;
y fase blastica (tardia inactiva), con predominio de la acti-
vidad osteobldstica.l:>3*

La EP de columna puede comprometer un tnico seg-
mento o mis de uno.

La columna lumbar se afecta en un 58% y mds comin-
mente las vértebras alteradas son la L4 y la L5.

La columna toricica se afecta en un 48% y la columna
cervical en un 14%.

Es muy raro el compromiso de la regién atloaxoidea.®’

Objetivo

El objetivo de este trabajo fue evaluar la prevalencia de la
afectacion vertebral en la EP y la presencia de actividad a
través de la medicién de fosfatasa alcalina sérica en pacien-
tes clasificados previamente como mono o poliostéticos,
que se asisten en nuestro Centro.

Material y método

Se estudiaron 63 pacientes con EP, 29 hombres y 34 muje-
res, con una edad promedio de 67 afios (43-85).

La afectacién vertebral fue diagnosticada por radio-
logia simple de columna, centellografia ésea con tecnecio
99m MDP y/o biopsia 6sea.

Resultados

En el grupo de pacientes calificados previamente como
monostéticos, se observé que el 47% (8/17) de los pacien-
tes presentd afectacion vertebral, de la que se ignoraba su
existencia en la mayoria de los casos.

En 6 (35%) pacientes se sospeché el diagnéstico por ha-
llazgo radioldgico, en 1 (5%) paciente el hallazgo fue cen-
tellogréfico, estudio que se indic6 porque dos de sus her-
manas tenfan diagnédstico previo de EP y 1 (5%) paciente
consulté por aumento de fosfatasa alcalina (FAL). Se con-
firmé el diagnéstico por biopsia 6sea en 6 (35%) pacientes.

Presentaban compromiso de columna lumbar 4 (24%)
pacientes, 3 (18%) en columna dorsal (2 pacientes en re-
gién dorsal baja y 1 paciente en regién dorsal alta) y 1 (5%)
paciente a nivel de columna cervical alta.

De los 3 pacientes masculinos con compromiso ver-
tebral, 2 de ellos presentaban aumento de FAL y en un
paciente el valor de la FAL era normal.

De las pacientes femeninas, 4 presentaban FAL dentro
del rango normal y 1 paciente presentaba aumento de la
misma. Por lo tanto, el 62,5% de los pacientes con afecta-
cién vertebral tenfan FAL normal.

En los pacientes categorizados previamente como po-
liostéticos, el 36,8% (17/46) presenté compromiso verte-
bral, 2 (4%) con localizacién de la afectacién en columna
dorsal, 11 (24%) con afectacién de EP en columna lumbar
v 4 (9%) con compromiso en columna lumbar y dorsal.

Discusion
La EP afecta casi siempre el cuerpo vertebral con una por-
c16n variable del arco neural.

El compromiso aislado del cuerpo vertebral o el arco

neural es observado en un pequefio porcentaje de pacientes.
A nivel radioldgico, la expresion del cuerpo vertebral

Pacientes monostdticos Hombres Mujeres Pacientes poliostoticos Hombres Mujeres

n=17 (27%) 7 (41%) 10 (59%) n=46 (73%) 26 (56,5%) 20 (43,5%)
Edad promedio en afios 71 (61-84) 65 (59-74) Edad promedio en afios 67 (43-80) 67 (55-85)
Compromiso vertebral 3(17,6%) 5 (29,4%) Compromiso vertebral 5 (10,8%) 12 (26%)

Tabla 1. Prevalencia de compromiso vertebral en pacientes con EP
monostdtica.
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Tabla 2. Prevalencia de compromiso vertebral en pacientes con EP
poliostdtica.



Expansion vertebral con lineas escleroticas

Aumento diametro anteroposterior

Figura 1. Paciente de sexo femenino de 80 afios de edad con compro-
miso poliostdtico, se observa expansion vertebral y lineas esclerdticas.

Esclerosis, vertebra de marfil

Figura 3. Paciente de sexo femenino de 74 afios con vértebra de marfil.

es un aumento del tamafio anteroposterior y lateral de la
vértebra.

En estadios tempranos se observa una fase mixta con
engrosamiento e hipertrofia de hueso trabecular.

La radiografia muestra un aumento de densidad en la
periferia del cuerpo vertebral y relativa lucencia o trans-
parencia en el centro del cuerpo vertebral mejor observada
en la radiografia lateral generando la imagen de “vértebra
en marco” que es mejor observada por reconstruccién en
la tomografia computada sagital (TC).

El compromiso vertebral puede afectar la médula es-
pinal por compromiso de la circulacién generando una
cuadriparesia o paraparesia, dependiendo del nivel dseo
afectado. La hipdtesis sugerida de dicha afectacion es el
robo o atrapamiento vascular.*

Esto explica la importancia de tratar a los pacientes con
compromiso vertebral debido a la dramdtica reversibilidad
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Figura 2. Paciente de sexo masculino de 58 afios con compromiso
vertebral con aumento del diametro anteroposterior.

de estos defectos neuroldgicos con el hoy simple y adecua-
do tratamiento médico de la EP.

La progresion a la fase esclerdtica da la imagen de “vér-
tebra de marfil” generado por un aumento de densidad del
cuerpo vertebral.

No existen cambios en densidad y tamafio del disco
intervertebral adyacente.

Los diagndsticos diferenciales de una “vértebra de
marfil” incluyen metdstasis, osteosarcoma, carcinoide y
linfoma de Hodgkin.

Elaumento de tamaio del cuerpo vertebral es una pista
ttil para el diagndstico subyacente de EP.

En casos excepcionales, las vértebras en la fase litica,
no tienen osteopenia tan marcada y en las radiografias dan
una apariencia de “vértebra fantasmal”.®

El arco neural puede comprometerse y la modalidad
para evaluarla es la TC, pudiendo comprometerse también
los tejidos blandos incluyendo cartilago articular, ligamen-
tos y disco intervertebral.

s Cuales son las complicaciones de compromiso de vértebras
pagéticas?
El hueso pagético es estructuralmente débil.

El compromiso del cuerpo vertebral y el arco neural
tienen un rol biomecénico.

Las complicaciones secundarias a las vértebras pagéti-
cas provocan dolor, estenosis espinal, disfuncién neural o
por el contrario pueden permanecer asintomaticas.

Los sintomas también pueden originarse en un desor-
den vertebral coexistente.
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s Cuales son las causas que provocan dolor en una vértebra

pagéticas

Eldolor, y a veces muy marcado, es profundo. Puede estar
producido por aumento del flujo sanguineo, microfractu-
ras y artrosis facetaria.

Asimismo, las enfermedades del disco intervertebral y
la espondilosis provocan dolor.

Pero no todos los pacientes con EP vertebral son sin-
tomdticos. La estenosis de canal tiene una prevalencia del
33% de los casos.

Las causas de disfuncién neural son provocadas por ex-
pansién posterior de la cdpsula vertebral, expansién poste-
rior del arco neural, artritis facetaria, osificacién de ligamen-
tos, espondilolistesis, fracturas y compromiso extradseo.

La disfuncion neural puede deberse a estenosis espinal,
miés frecuente en el compromiso de la columna toricica y
con menor frecuencia en la columna cervical.

La fractura por compresién es una complicacién del
cuerpo vertebral que se presenta con un acceso de dolor
repentino.

La artropatia de articulaciones facetarias también pue-
de causar dolor, junto a estenosis lateral 101112

Conclusion

En nuestra poblacién con EP, detectamos un compromiso
vertebral en el 47% de los pacientes que habiamos califi-
cado previamente como monostdticos y en el 36,8% de los
pacientes con EP poliostética.

Ante la presencia de compromiso vertebral, aunque la
FAL se encuentre dentro de valores normales, es necesa-
rio indicar tratamiento con un bisfosfonato conjuntamen-
te con calcio y vitamina D, para impedir las potenciales
complicaciones neurolégicas.

El reconocimiento de la EP vertebral y sus potenciales
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Figuras 4y 5. Paciente de sexo mas-
culino de 59 arios con afectacion de
columna dorsal alta, observandose
dreas esclerdticas y liticas.

complicaciones neuroldgicas exige identificar esas lesiones
antes de que aparezca alguna sintomatologia y se tornen
definitivas, siendo necesario asistir en forma preventiva a
las complicaciones clinicas, ya que en la actualidad existen
medicaciones altamente probadas y eficaces para el trata-
miento de la EP.
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