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ENFERMEDAD DE PAGET

Por Saulo Klahr

Conocida tambien como OSTEITIS DEFORMANTE. Fue
primero definida por Sir James Paget en 1876. Es generalmente
considerada como rareza, pero Schomorl, examinando en las au-
topsias el esqueleto completo, reuni6 138 casos en el curso de 5
alios.

DEFINICION

La osteitis deformante es una enfermedad cr6nica del esque-
leto del adulto, caracterizada por incurvaci6n e hipertrofia de los
huesos largos y deformaciones irregulares de los huesos pIanos.

FRECUENCIA

Es una de las enfermedades 6seas mas corrientes en el adul-
to; suele aparecer en las decenias cuarto, quinto y sexto de la vi-
da. Es rara antes de los 30 alios y no se ha registrado ningun
caso autentico antes de los 25 alios.

Ambos sexos estan igualmente afectados. A veces la enfer-
medad de PAGET se observa en mas de un miembro de una fa-
milia; en un caso, tres herman os y la madre habian sufrido esta
enfermedad. ..

ETIOLOGIA

Es desconocida. Hoy dia prevalece el criterio de considerar
que la enfermedad de PAGET proviene de una perturbacion lo-
cal del metabolismo oseo sin que se conozca su naturaleza exacta.
Se ha sugerido la posibilidad de que esta enfermedad sea una al-
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teraci6n vascular. Esta hipotesis se basa en el hecho de que la
piel que cubre y envuelve el hueso presenta aumento, de tempera-
tura. Otro dato en igual sentido es la comprobaci6n de que el vo-
lumen de sangre que· atraviesa los huesos atacados porIa enfer-
medad de PAGET puede estar aumentada incluso en veinte ve-
ces. Tales cortocircuitos arteriovenosos pueden original' insufi-
ciencia cardiaca.

CARACTERISTICAS CLINIC AS

Esta enfermedad, como dijimos antes, comienza POI' 10 gene-
ral despues de los cuarenta afios, Casi siempre afecta primero
las piernas, pero el cambio mas temprano puede producirse en el
craneo. Los huesos ablandados se tuercen, el femur hacia afuera
y la tibia hacia adelante y comienzan a endurecerse en estaposi-
cion, pareciendo que hubieran sido torcidos por Ia mano de un gi-
gante. Puede aparecer persistente dolor antes de la deformaci6n.
La cabeza se agranda, y el paciente informa que se ve obligado a
comprar sombreros cada vez mas grandes, hasta presentar apa-
riencia }l1UY caracteristica, como de triangulo con la base arriba,
desapareciendo la cara casi completamente. A veces los huesos de
la cara se hallan enormemente engrasados (leontiasis 6sea). Es
muy comun una cifosis 0 curvatura posterior de la columna ver-
tebral ablandada, con reducci6n de la altura del paciente. La apa-
riencia general en el estado avanzado de la enfermedad de PA-
GET es altamente caraeteristica. La figura corta, agachada, con
hombros torcidos, espalda curvada, pecho hundido y una gran ca-
beza pendiendo hacia adelante, como si andara solo, con piernas
arqueadas, los dedos de los pies hacia afueray la ayuda de un
bast6n, es justificaci6n viviente del nombre de "Ostetitis Defer-
mante".

En un 20% aproximadamente de los casos no se observan
sintomas ni signos cuando se diagnostica el proceso; la enferme-
dad se descubre de modo casual al hacer una exploraci6n radio-
graf'ica. Muchos de estos pacientes tienen la enfermedad de PA-
GET muy extensa, aun cuando ni el medico ni el propio paciente
10 sospechen. Con frecuencia las formas localizadas 0 monooseas
de la enfermedad se descubren casualmente. Las localizaciones
mas corrientes son las extremidades de la diaf'isis (el resto del
hueso continua normal), el isquion, el pubis, el iliaco, el sacra 0

una vertebra.
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En los pacientes que presentan molestias, el comienzo Isuele
ser tan insidioso que es imposible precisar cuando se ha produci-
do. Muchos no solicitan aeistencia medica hasta varios afios des-
pues. Rara vez se observan sintomas generales. Los pacientes
afectados de deformaciones de las extremidades inferiores sue-
len aquejar debilidad y fatiga. El primer sintoma subjetivo y el
mas corriente es el dolor, que varia desde una molestia sorda y
profunda hasta adquirir un caracter paroxistico, La marcha y la
permanencia de pie agravan el dolor; en cambio, el reposo 10 ali-
via; puede aparecer durante-Ia noche. Por 10 regular se localiza
en la region donde asienta la lesion 6sea, pero a veces se genera-
liza, otros desaparecen espontaneamente. Los tejidos vecinos de
los huesos afectados pueden presentar enrojecimiento, calor local
y latidos. La compresi6n de esas zonas a veces causa un dolor in-
tenso. En ocasiones se observa dolor y rigidez articulates; las de-
formaciones suelen ir acompafiadas de intenso dolor y espasmos
de los musculos, Al final hay atrofia muscular. A veces se obser-
van fracturas espontaneas que pueden ser el primer sintoma de
la enfermedad. Algunos enfermos se quejan de cefalalgia de in-
tensidad que varia desde un sufrimiento sordo a una neuralgia
grave. En cambio, hay enfermos cuyo craneo esta afectado por la
enfermedad sin que sufra la menor molestia. La disminuci6n de
la agudeza auditiva es complicacion frecuente; es mas rara la dis-
minucion de la agudeza visual. La enfermedad puede eomenzar
por un hueso cualquiera. Las localizaciones iniciales con freeuen-
cia son la tibia y el craneo,

Es complicaei6n frecuente de la enfermedad fa degeneraci6n
sarcomatosa que oeurre en el 10 a 15% de los casos. Algunas ve-
ees se han encontrado calculos renales.

El curso de la enfermedad es muy variable. Los casos mas
graves y extensos causan invalidez total en 20 a 30 afios. La en-
fermedad puede detenerse en su evoluci6n, fen6meno que se pro-
duce en todas las formas clinicas, pero que se observa con mayor
frecuencia en las localizadas y monooseas.

El cuadro radiografico es caracteristico, aun antes de que
haya aparecido eualquier deformaei6n. Los huesos afeetados es-
tan gruesos y densos, la cavidad medular esta ensanehada, y la
boveda del craneo presenta peculiar apariencia acerrada (cresta
de gall 0), la eual es patognom6nica.
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El corte en progresion de una lesion de PAGET presenta 3
zonas distintas: hueso normal, zona de destruccion osea y zona
de formaci on aumentada de hueso.

LABORATORIO

En la osteitis deformante la calcemia es normal y el f6sforo
en el suero esta ligeramente aumentado 0 es normal. La fosfata-
sa del suero esta siempre aumentada y es mucho mayor que en
el hiperparatiroidismo, de intensidad comparable; varia segun la
aetividad y gravedad de la enfermedad. Las menores elevaciones
correspond en a las formas localizadas.

DIAGNOSTICO

El aspeeto radiografico, aun de las caras incipientes, es tan
caracteristico que dif'icilmente se presentan dudas diagnosticas.

Las metastasis esqueleticas osteoblasticas secundarias al car-
cinoma .de la pr6stata a veces no se pueden distinguir radiogra-
ficamente de Ia enfermedad de PAGET; sin embargo el valor de
la fosfatasa acido del suero tiene utilidad diagnostica.

HIPERPARATIROIDISMO

Tener en cuenta los datos clinicos, bioquimicos y radiologi-
cos para hacer diagnostico diferencial con esta entidad.

La sifilis terciaria de los huesos, la osteopetrosis, el sarcoma
osteogeno, la neurofibromatosis, la acromegalia, rara vez y solo su-
perficialmente, simulan la osteitis deform ante ; no debe consti-
tuir problema su diferenciaci6n.

ANATOMIA PATOLOGICA

Los huesos comunmente afectados son el craneo, las verte-
bras y los huesos de la pierna. Al principio los huesos estan blan-
dos y se cortan facilmente con un cuchillo; es en este estado cuan-
do se producen las deformaciones. Mas adelante, los hues os se en-
durecen y aumentan de espesor. A pesar del espesamiento del
nuevo hueso este es de caracter poroso.
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Los huesos gruesos, duros y curvados son caracteristicos de
la enfermedad de PAGET. El espesamiento es el mas sorprenden-
te, observado sobre la superficie de la capa crancona, y de esto so-
lo puede f'acilmente hacerse diagnostico pato16gico. Microscopica-
mente hay reemplazo 1Q- del hueso original por tejido conjun-
tivo y luego sustituci6n por los huesos porosos, los cuales se en-
durecen gradualmente.

Uno de los rasgos mas caracteristicos del cuadro microsco-
pi co es el gran numero y el arreglo irregular de, los sistemas de
laminas que no se observa en ninguna otra enfermedad 6sea. Esto
es 10 que se conoce como estructura en mosaico.

Quiero antes de terminar, presentarles una historia clinica
ilustrativa acerca de esta enfermedad, tomada del libro "Essen-
tials of Pathology" De Smith and Gault.

"Se trata de un hombre de 54 afios admitido al Hospital co-
mo un caso de -

EI paciente en efecto se habia caido desde una altura de 5
metros en el hueco de un ascensor. Su historia medica anterior
carecia de importancia, excepto que durante el ultimo afio 0 mas,
habia notado 10 que Ie parecia una perdida de estaturay que su
cabeza habia crecido ligeramente de tal modo que se habia visto
obligado a comprarse un sombrero de mayor tamafio en dos oca-
siones; no habia tenido dolor referible a la cabeza en ningtin mo-
mento ..

AI examen fisico se encontraba un hombre de edad media,
de buen desarrollo y en buen estado de nutricion ; y se hallaba
semiestupuroso en el lecho. La cabeza era desproporcionada en
tamafio. Estaba totalmente sordo. Habia un area de sensibilidad
en columna lumbar. Las extremidades mostraban algun arquea-
miento de las piernas.

Sangre: Eritrocitos: 5'600.000, con 12 gms .. de Hb. (71 %) .
Habia evidencia de hemoconcentraci6n como parte del cuadro de
Shock. Los leucocitos estaban elevados: 26.000 con 95% de poli-
nucleares. Los estudios quimicos de sangre fueron normales. Los
Rayos X mostraron multiples fracturas de la pelvis en el lado
derecho a traves de la rama isquiopubica. En el lado izquierdo ha-
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bia tres fracturas del coxal (una a traves de la fovea central del
acetabulum) .

Ademas habia fracturas compresivas de los cuerpos de la 19

y 59 vertebras lumbares, dan do una apariencia en cufia a las ver-
tebras. Los huesos pelvicos mostraron adelgazamiento y rarefac-
cion con una disposicion curiosa en mosaico. Sobre la base de es-
tos estudios preliminares se hizo un diagnostico de enfermedad
de PAGET y se hicieron estudios suplementarios de Rayos X. de
los huesos largos y del craneo que conformaron el diagnostico,

El paciente desarrollo una neumonia hipostatica y murio a
los diez dias de la admision.

En autopsia se confirmo plenamente el diagnostico hecho de
enfermedad de PAGET".
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