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Resumen

La enfermedad de Paget es una enferme-
dad ésea caracterizada por la alteracion de la
remodelacién ésea que predispone a fractu-
ras. Aunque el compromiso vertebral es fre-
cuente, no lo es su localizacién en la columna
dorsal. Presentamos un paciente varén de 57
afos que sufrid una fractura de octava vér-
tebra dorsal con compromiso medular seg-
mentario; tras estudios por imagenes y ana-
tomopatologicos se arribd al diagndstico de
enfermedad de Paget.
Palabras clave: enfermedad de Paget, frac-
tura vertebral, compresion de médula espinal.

Summary

SPINAL DORSAL FRACTURE SECONDARY
A PAGET DISEASE

The Paget disease (PD) is a bone disorder
characterized by abnormal bone remodeling
predisposing fractures. Although vertebral
affection is common, dorsal localization is
not. We present a 57 years old male patient,
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who suffered an eighth dorsal spinal fracture
with segmental spinal involvement, and after
imaging and anatomo-pathologic studies was
diagnosed with Paget disease.

Key words: Paget disease, spinal fracture,
spinal cord compression.

Introduccion

La enfermedad de Paget (EP) u osteitis
deformante es una enfermedad Osea des-
cripta en el afio 1876 por Sir James Paget. Se
caracteriza por una remodelacién ésea exce-
siva y anormal que predispone a lesiones liti-
cas y deformaciones 6seas. La etiopatogenia
no es clara. Aunque puede presentarse de
forma monostética, generalmente, es polios-
tética.’? En orden de frecuencia, los huesos
mas afectados son pelvis, fémur, craneo, ti-
bia, columna vertebral, clavicula, humero y
costillas.® La EP con compromiso de colum-
na toracica es relativamente infrecuente.*®
Presentamos el caso clinico de un varén de
57 afos de edad con una fractura vertebral
toracica secundaria a EP.

186

Actualizaciones en Osteologia, VOL. 10 - N° 2 - 2014



Ramirez Stieben y col.: Enfermedad de Paget y fractura dorsal

Caso clinico

Un varén de 57 afios, extabaquista (20
paquetes/afo), ingresé a nuestro hospital
por un cuadro clinico de 18 meses de evolu-
cién caracterizado por parestesias en miem-
bros inferiores, dificultad en la marcha y en
la miccién. Negaba pérdida de peso u otros
sintomas constitucionales.

Al examen fisico se comprobd: buen esta-
do general. indice de masa corporal 28 kg/m?2.
Normotenso. Afebril. Examenes cardiolégico
y respiratorio normales. Abdomen sin visce-
romegalias; paraparesia +4/5, paraparestesia
e hiperreflexia osteotendinosa en miembros
inferiores, respuesta plantar indiferente y es-
finter anal ténico.

Los andlisis bioquimicos mostraron: hema-
tocrito 48,6% (42-52%), hemoglobina 15,4
g/dl (14-18), leucocitos 6600 cél./ul (5000-
10.000), plaquetas 284.000/ul (150.000-
400.000), glucemia 88 mg/dl (70-110), creati-
ninemia 0,9 mg/dI (0,5-1,1), natremia 134 mM
(135-145), potasemia 3,8 mN (3,5-5,0), cal-
cemia 9,3 mg/dl (9-10,5), fosfatemia 4 mg/dI
(3,0-4,5), magnesemia 1,7 mg/dl (1,3-2,1),
proteinas 6,7 mg/dl (6,4-8,3), albuminemia
4,5 g/dl (3,5-5,0), TGO 23 Ul/I (5-40), TGP 18
Ul/l (7-56), fosfatasa alcalina 4029 Ul/I (30-
120), y-GT 29 Ul/I (0-30), bilirrubinemia 1,1
mg/dl (0,3 1,2). Eritrosedimentacion 6 mm/h
(5-20). Proteinograma por electroforesis: a1-
globulinas 0,12 g/dl (0,1-0.3), a2-globulinas
0,94 g/dI (0,6-1,0), p-globulinas 0,89 g/dl (0,6-
1,3 g/dl), y-globulinas 0,78 g/dl (0,7-1,5 g/dI).
Paratohormona (PTH): 18,70 pg/ml (VN: 14-72
pg/ml). Dosaje de 25-hidroxicolecalciferol 25
ng/ml (insuficiencia: 10-30 ng/ml). Tirotro-
fina 1,25 pUl/ml (0,4 a 4,0 mlU/l). Antigeno
prostatico especifico (PSA) 0,42 ng/ml (0-4
ng/ml). Orina de 24 horas: diuresis 1400 ml,
proteinuria 0,14 g, calciuria 346 mg, fosfatu-
ria 82 mg, creatininuria 1,62 g, reabsorcion
tubular de fosfato (RTP) 98% (mayor 85%).

Se solicitd una tomografia computarizada
de térax, abdomen y pelvis (Figura 1). En este
estudio se constataron multiples imagenes li-

ticas y blasticas que afectaban cuerpos ver-
tebrales dorsales, lumbares, sacro y ambas
crestas iliacas. No se evidenciaron lesiones
ocupantes de espacio en térax, abdomen y
pelvis. Se solicitdé una ecografia prostatica
que informo glandula con parénquima hete-
rogéneo y escasas calcificaciones en su in-
terior.

Para la evaluacién del compromiso neuro-
I6gico se solicitdé una resonancia magnética
de la columna dorsal (Figura 2), en la cual se
evidencio aplastamiento en “forma de pez” de
la octava vértebra dorsal con protrusion del
muro anterior y posterior. Toda la estructura
6sea del cuerpo vertebral se encontraba com-
prometida al igual que el arco neural. Ademas
se evidencié la acentuacion del brillo de la
cuerda medular en dicho sector.

Se solicité biopsia bajo guia tomografica
de la octava vértebra dorsal donde se cons-
taté signos de remodelacién ésea, neofor-
macion trabecular irregular con actividad os-
teoblastica y osteoclastica, fibroangiogénesis
de los espacios medulares, sin evidencias de
infiltrado inflamatorio ni presencia de células
atipicas.

Se solicitd centellografia 6sea corporal
total (Tc**-MDP) y se constaté intensa hiper-
captacién en octava vértebra dorsal y extre-
mo posterior del octavo arco costal derecho.
Otras areas hipercaptantes fueron las Ultimas
vértebras lumbares, el sacro con las articula-
ciones sacroiliacas y el hueso iliaco izquierdo.
Debido a que estas lesiones, aunque inespe-
cificas, iban acompanadas con elevacién de
la fosfatasa alcalina y biopsia 6sea que no
demostrd células neoplasicas, se interpretd
el cuadro clinico como EP con compromiso
vertebral. Tras evaluacion por el Servicio de
Neurocirugia se decidi6 fijacion vertebral dor-
sal por via anterolateral. Se indicé tratamiento
con acido zoledrénico (infusion intravenosa
Unica de 5 mg), calcitriol (50 pg/dia) y carbo-
nato de calcio (1000 mg/dia de calcio elemen-
tal). Por evolucion clinica favorable se decidio
alta hospitalaria.
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Figura 1. Tomografia computarizada de térax, abdomen y pelvis. Se observan imagenes liticas y blasticas
en cuerpos vertebrales y huesos iliacos. Aplastamiento de octava vértebra dorsal.
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Figura 2. Resonancia magnética de columna dorsal. Aplastamiento en forma de pez de la octava vértebra
dorsal con compromiso medular segmentario.
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Discusion

La EP es una de las enfermedades 6seas
metabdlicas mas comunes, segunda en fre-
cuencia luego de la osteoporosis. Se carac-
teriza por una alteracion en la remodelacion
6sea debido a un incremento tanto de la ac-
tividad osteoclastica como osteoblastica, que
da como resultado la formacion de un hueso
de una calidad inferior a la de un hueso nor-
mal, lo que predispone a fracturas y deformi-
dades esqueléticas en estadios avanzados.?

La etiologia no se conoce con exactitud.
Sin embargo, se postula la existencia de una
predisposiciéon genética e, incluso, la partici-
pacion de agentes virales, como el virus sin-
citial respiratorio y el paramixovirus. Presenta
una relacion 3:2 entre hombres y mujeres y el
inicio promedio de la enfermedad se encuen-
tra entre los 45 y 55 afos. La enfermedad pre-
senta un curso prolongado y las anormalida-
des esqueléticas frecuentemente son asinto-
maticas; muchas veces se llega al diagndstico
de manera incidental. Los sintomas suelen
estar relacionados con complicaciones de la
enfermedad y consisten en deformidad y do-
lor 6seo, fracturas, artrosis secundaria, com-
presién nerviosa o transformacion sarcoma-
tosa. Aunque la EP puede ser monostética,
comunmente es poliostética.’?

La columna vertebral es el segundo sitio
en frecuencia mas afectado (aproximadamen-
te, un 53%). La columna lumbar y, especial-
mente, la cuarta y quinta vértebras lumbares
son los sitios mas afectados. EI compromiso
exclusivo de la columna toracica es extrema-
damente raro. Los cuerpos vertebrales estan
casi siempre implicados junto a una porcién
variable del arco neural. La apariencia radio-
I6gica se caracteriza por expansion del soma
con aumentos de las dimensiones vertebra-
les anteroposteriores y transversales.*® Las
radiografias en proyecciones laterales y las
reconstrucciones sagitales en tomografia
computarizada demuestran con mayor sensi-
bilidad la mayor densidad en la periferia verte-
bral y un centro relativamente mas radioltucido

en el cuerpo. Durante la fase esclerética de la
enfermedad, la progresion de esta conduce a
una “vértebra de marfil”, debido al aumento
de la densidad del cuerpo vertebral. En es-
tos casos, en el diagndstico diferencial deben
considerarse a las metastasis, el osteosarco-
ma o procesos linfoproliferativos.

El compromiso vertebral por la EP puede
dar lugar a varias complicaciones, entre ellas
la estenosis espinal, la disfuncién neural o
fracturas por compresién del cuerpo vertebral.
Esta ultima es la mas frecuente y suele pre-
sentarse con un inicio subito de dorsalgia v,
en casos graves, compresion medular, princi-
palmente, en columna lumbar y mas raramen-
te en sacro, coccix, odontoides o columna
toréacica. La fractura se puede observar en la
fase litica, viéndose en las radiografias signos
de osteopenia. Sin embargo, es raro constatar
la fase litica en la columna vertebral.* La re-
sonancia magnética puede contribuir al diag-
nostico incluso ante hallazgos inespecificos.
Cuando la fractura no es reciente, la intensi-
dad de sefial en T1 y T2 sera baja por la escle-
rosis del hueso. La EP de la columna vertebral
que conduce a mielopatia es mas a menudo
secundaria a compromiso toracico que cervi-
cal. Una variedad de mecanismos estan invo-
lucrados, entre ellos la extension extradural
del hueso, la distorsién del canal espinal por
fracturas por compresién, hematomas epidu-
rales espinales, degeneracién sarcomatosa o
robo vascular por hipermetabolismo del cuer-
po vertebral .5

Entre los examenes complementarios, la
gammagrafia 6sea con Tc*-MDP es Util para
examinar los diferentes sitios comprometidos,
para estimar la actividad de la enfermedad
debido a su sensibilidad para detectar la acti-
vidad osteoblastica e, incluso, para evaluar la
respuesta al tratamiento. Se observa un au-
mento en la captacién del radiofa&rmaco en los
huesos implicados. Varios patrones de absor-
cion se describen en la EP. Sin embargo, debe
remarcarse que no es un estudio con alta es-
pecificidad, por lo que se requiere implemen-
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tar estudios radiologicos. La resonancia mag-
nética se utiliza para excluir afectacién de te-
jidos blandos o para evaluar complicaciones,
como la invaginacion basilar, la compresién
medular o la transformacion sarcomatosa.
La biopsia puede ser de utilidad en aquellos
casos en los que el diagnostico no es claro
0 no existe expansiéon del cuerpo vertebral.
Aunque la mayoria de los pacientes con EP
presentan elevacion de la fosfatasa alcalina
6sea y de los marcadores de resorcidon Osea,
en la variante monostética con complicaciéon
neurolégica los valores séricos pueden en-
contrarse dentro del rango de la normalidad.
Los valores de fosfatasa alcalina elevados no
solo son Utiles para apoyar el diagnéstico sino
también para evaluar el seguimiento y la res-
puesta terapéutica.>®

Con respecto a la terapéutica, los bifos-
fonatos son farmacos potentes y de eleccién
para el tratamiento de la EP. La resorcion 6sea
disminuye en el transcurso de unos dias y el
dolor éseo suele mejorar durante las primeras
dos semanas de tratamiento.® La disminucion
de la formacion ésea osteoblastica y la caida
de los niveles séricos de fosfatasa alcalina se
observa luego de uno o dos meses. La mejoria
neurolégica suele retrasarse hasta uno a tres
meses. Algunos estudios han demostrado al-
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- En la pagina 19 en lugar de Cien arios de Soledad (1967). Gabriel Garcia Marquez

(1927-2014) debié decir:

Libro: Doce cuentos peregrinos. Cuento: Maria dos Prazeres. Gabriel Garcia Marquez

(1927-2014)

- En el articulo “Diagndstico de las calcificaciones vasculares por métodos radioldgicos
semicuantitativos”, pagina 83, figura izquierda, debié decir:
Figura 1. Rx de frente de pelvis. Se observan las lineas que delimitan los cuatro cua-

drantes (ver texto).
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