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Caso clinico

Varén de 72 afios con antecedente de diabetes mellitus tipo 2, triple by-pass por cardiopatia isqué-
mica y enfermedad de Paget vertebral asintomatica diagnésticada en 1991, sin que acudiera a ulte-
riores revisiones médicas.

Consulté por paresia e hipoestesia progresiva en ambos miembros inferiores, de tres meses de evo-
lucién. No se acompartiaba de alteracién de esfinteres, dolor, fiebre ni sindrome general. A la explo-
racion fisica se apreciaba una intensa paraparesia (grado 1/5) en ambos miembros inferiores, refle-
jos rotulianos exaltados, reflejo cutaneoplantar extensor bilateral y presencia de hipoestesia simétrica
distal desde el nivel D10. En los analisis destacaba la fosfatasa alcalina elevada de 478 mU/ml, sien-
do el hemograma, perfil hepatico, calcemia, reactantes de fase aguda, proteinograma y los marca-
dores tumorales normales. Una resonancia magnética (figs. 1 y 2) demostré una lesiéon con infiltra-
cion 6sea de los cuerpos vertebrales y arcos posteriores con signos de compresién medular desde D4
a D8, e importante aumento de partes blandas perivertebrales.

La revision de una radiografia simple que aportaba el paciente y databa de 1991 puso de manifiesto
aumento de tamafio de las vertebras D7 y D8 con incremento de la trabeculacion, adelgazamiento
de la cortical y presencia de un aplastamiento vertebral, altamente sugestiva de enfermedad de Pa-
get. La tomografia axial computarizada (TAC) demostré un aumento de los cuerpos y arcos verte-
brales con incremento de la grasa dentro del canal medular, sin evidenciarse fracturas, ni datos su-
gestivos de transformacién sarcomatosa. En la gammagrafia 6sea se objetivé una captacién marcada
del trazador a nivel de los cuerpos y arcos vertebrales D4-D8, lo que unido a la deformidad del fémur
izquierdo sugerian una enfermedad de Paget como primera posibilidad.

Se instauré tratamiento con dexametasona durante cinco dias y 60 mg/dia de pamidronato via in-
travenosa durante tres dias; presenté una rapida mejoria de su sintomatologia neurolégica con re-
misién de la hipoestesia, recuperacion de la fuerza (grado 4/5), y diez dias después logré iniciar la
deambulacién con ayuda. Los valores de fosfatasa alcalina se normalizaron en una semana.
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Fig. 2. Se aprecia aumento y desestructuracién del cuerpo ver-
tebral junto con un aumento de los arcos vertebrales. La flecha

Fig. 1. Se aprecia una extensa afectacion de los cuerpos ver-
tebrales D4-D8 con infiltracion de partes blandas. La flecha in-
dica la estenosis del canal medular.

indica el incremento de la grasa epidural a nivel posterior res-
ponsable de la mielopatia.
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Diagnostico

Enfermedad de Paget, con compresién medular.

Comentario

La enfermedad de Paget se caracteriza por un exce-
sivo y desorganizado incremento en el remodelado
6seo secundario a la alteracién morfolégica y funcio-
nal de los osteoclastos®. La afectacion vertebral suce-
de en el 50% de las formas poliostéticas y es inhabi-
tual en las monoostéticas?.

La estenosis del canal medular es una complicacién
que afecta a un tercio de los pacientes con Paget ver-
tebral y aflade un potencial riesgo de compresion
medular?®. La estenosis es mas frecuente en la regién
lumbar y en general lesiona a un tnico nivel medular.
En la estenosis del canal medular pueden estar impli-
cados varios mecanismos®. El principal es la propia
expansion vertebral tipica de la enfermedad, que con-
diciona compresién del saco tecal y de las estructuras
neurales. Suele afectar al centro del canal medular
por disminucién del espacio anteroposterior del canal
medular y la TAC puede poner de manifiesto el cre-
cimiento de los cuerpos vertebrales usualmente acom-
panado de un aumento de los arcos vertebrales. Otros
mecanismos involucrados con menor frecuencia son:
las fracturas o dislocaciones, que dan lugar a la retro-
pulsién del hueso hacia el canal medular; la osifica-
cién o el aumento de la grasa epidural sobre todo a
nivel posterior, el hematoma epidural espontaneo, la
platibasia, la siringomielia y, finalmente, la infrecuen-
te degeneracién sarcomatosa®?. Ademas, en el Paget
vertebral se ha descrito una mielopatia no compresi-
va que se cree debida a un fenémeno vascular, que
consiste en una isquemia medular debido a que las
vertebras pagéticas estan altamente vascularizadas,
produciéndose un robo sanguineo y una disminucién
del calibre de la arteria espinal anterior®*.

Debido a que la efectividad del tratamiento farmaco-
légico ha sido ampliamente probada en la estenosis
del canal medular y compresiéon medular, el trata-
miento descompresivo quiriirgico solamente deberia

ser considerado después del fallo del tratamiento mé-
dico*’. El tratamiento de la enfermedad de Paget con
estenosis del canal medular son los bifosfonatos, sien-
do el de eleccién el pamidronato en los casos de ra-
pida progresion, lesiones extensas o compromiso
neurolégico, ya que numerosos estudios demuestran
una alta tasa de remisién y de total respuesta en un
corto periodo de tiempo, siendo la dosis habitual
60 mg/dia por via intravenosa durante dos o tres dias.
El pamidronato es bien tolerado, si bien pueden apa-
recer cuadros de fiebre, mialgias y cefalea sobre todo
con la primera dosis. Tambien se ha comunicado la
aparicién de resistencias con el uso reiterado de este
farmaco. Otros bifosfonatos que también han demos-
trado su eficacia en el Paget con afectacién medular
son: el tiludronato a dosis de 400 mg/dia durante tres
meses por via oral o el risedronato a dosis de 30 mg/
dia durante dos meses'. La cirugia sélo esta indicada
como primera opcién cuando la compresiéon medular
es debida a fracturas patoldgicas, dislocaciones, he-
matoma epidural esponténeo, siringomielia, platiba-
sia o transformacién sarcomatosa’®.

En el enfermo de este caso la compresion fue debida
tanto a la expansién vertebral como al aumento de la
grasa epidural dentro del canal medular. El tratamien-
to con pamidronato por via intravenosa con su efecto
frenador del remodelado 6seo, condujo a una rapida
mejoria de la afectacién neurolégica, con recupera-
cién casi completa de la fuerza y de la sensibilidad en
un corto periodo de tiempo.
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