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Se presenta una paciente de 61 afios con enfermedad Gsea de Paget que asoci6
un hiperparatiroidismo primario. La sospecha diagndstica se establecié por una
hipercalcemia, encontrindose un adenoma paratiroideo que se extirpé quirdr-
gicamente. En estos casos las cifras de calcio en sangre no suelen ser muy ele-
vadas, pero se aconseja la cirugia paratiroidea para evitar que otros factores pro-
voquen hipercalcemias importantes. La asociacién del hiperparatiroidismo
primario con la enfermedad Gsea de Paget es considerada una rareza, pero pue-

A 61 years old female with Paget’s osseous disease that associated a primary hyperpa-
rathyroidism. The suspicion diagnosis was established by an hypercalcemia, finding a pa-
rathyroid adenoma which was extirpated surgically. In these cases the amount of cal-
cium in the blood don't tend to be high, but parathyroid surgery is advisable to avoid important
calcemias caused by others factors. Association of primary byperparathyroidism with Pa-
get’s disease is considered a rarveness, but it may be a frequent cause of hypercalcemia in
these patients.

de ser una causa frecuente de hipercalcemia en estos pacientes.
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INTRODUCCION

La enfermedad 6sea de Paget (EP) y el hi-
perparatiroidismo primario (HPTH 1°)
son dos enfermedades relativamente fre-
cuentes y con una prevalencia parecida. La
EP, caracteristica de los ancianos, se diag-
nostica en el 3% de las autopsias de mayores
de 40 afios', y el HPTH 1° tiene su ma-
yor incidencia sobre los 60 afios afectan-
do al 3% de las mujeres y al 1% de los
hombres?. El diagnéstico de las dos en-
fermedades se produce en muchas ocasio-
nes al azar, en un estudio radiolégico o
analitico, hasta el 57% de los diagnésti-
cos de HPTH 1° son por hipercalcemia en
los andlisis de rutina®. Aunque los dos pro-
cesos afectan al hueso, lo hacen por meca-
nismos diferentes como para justificar su
coexistencia, el HPTH 1° aumenta la re-
sorcién ésea por un auténtico desorden
metabdlico, y la EP aumenta la resorcién
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y formacién por un trastorno 6seo focal.
Dado que esta asociacién es poco conoci-
da, considerada una rareza® y generalmente
publicada como casos clinicos aislados’®,
presentamos una paciente con EP que aso-
ci6 HPTH 1°.

CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 61 afios con an-
tecedente de litiasis renal y diagnostica-
da desde hacfa cuatro afios de enferme-
dad de Paget en pelvis que habia sido
tratada con calcitonina. Ahora acudia a
nuestras consultas por dolor mecdnico en
pelvis, destacando en la exploracién cli-
nica el dolor desencadenado con los mo-
vimientos. La analitica mostré los si-
guientes datos: fosfatasa alcalina 496 UT/I
(33-230); calcio 10,5 mg/dl (7,5-10,5);
el resto del sistemdtico con fésforo, fun-
cién hepatorrenal, proteinograma, in-
munoglobulinas, glucosa, hemograma y
velocidad de sedimentacién globular fue-
ron normales. Cociente en orina de hi-
droxiprolinuria creatinina (OHP/Cr):
0,073 (0,06-0,030). Orina 24 horas: cal-
ciuria 235 mg/24 horas (100-300); fos-
faturia 508 mg/24 horas (300-1300). La
gammagrafia 6sea con MDP99Tc (fig. 1)
reflej6: captacién en hemipelvis izquier-

da del ilfaco, isquion y pubis. En cuanto
a la radiologia se observ aumento del
volumen dseo en hemipelvis izquierda
con imdgenes de desestructuracién tra-
becular, predominio de la esclerosis y en-
grosamiento de las ramas iliopubiana e
ilioisquidtica (fig. 2). Al ser tratada con
etidronato (400 mg/dfa) y calcio (500
mg/dia) durante tres meses descienden la
fosfatasa alcalina 318 UlI/l y la OHP/Cr
0,036; la calcemia era 10,83 mg/dl y el fés-
foro 3,49 mg/dl (2,37-4,33). A los seis
meses del tratamiento se normaliza la fos-
fatasa alcalina 220 UI/l y tiene una
OHP/Cr de 0,032, la calcemia es 10,82

§

%

Figura 1. Gammagrafia dsea con MDP99Tc: captaciin
intensa del radiotrazador en hemipelvis izquierda.
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Figura 2. Pelvis con afec-
cidn en el lado izquierdo del
iliaco, isquion y pubis con
desestructuracion trabecular,
predominio de la esclerosis y
engrosamiento de las ramas
iliopubiana e ilivisquidtica.

mg/dl y el fésforo 3,56 mg/dl. Se deter-
miné la paratohormona intacta (iPTH)
que estaba elevada: 104 pg/ml (15-60).
Cuatro meses después y sin llevar trata-
miento persistia elevada la calcemia en
dos controles diferentes: 10,82 mg/dl y
10,87 mg/dl. Se realiz6 gammagrafia pa-
ratiroidea con tecnecio-tetrofosmin don-
de se apreciaba captacién de la gldndula
paratiroidea inferior derecha (fig. 3). Con
el diagnéstico de hiperparatiroidismo
primario se extirpé la glindula parati-
roidea encontrando en la histologia un
adenoma de predominio microfolicular
y células principales. Al quinto dia de
la intervencién la fosfatasa alcalina
era 385 Ul/l y el calcio y el fésforo nor-
males. Un mes después se inici6 trata-
miento con 400 mg/dia de etidronato y
500 mg/dia de calcio, normalizdndose a
los cuatro meses la fosfatasa alcalina
176 UI/L. El dolor mecdnico de la pelvis
persistia.

DISCUSION

El incremento de fosfatasa alcalina y la ra-
diologfa de la paciente con imdgenes es-
clerosas y aumento de volumen éseo son
caracteristicos de la EP. En este caso la
biopsia 6sea no es necesaria, realizindose sélo
en situaciones de duda diagndstica’.

En el hueso pagético existe un incremento
focal de la resorcién y la formacién que
estdn perfectamente acopladas®, lo
que hace que usualmente no exista hi-
percalcemia a no ser que haya inmovili-
zacién. En este caso hay una alteracién

del remodelado éseo a favor de la resorcion,
con elevacion de la calcemia. En ausen-
cia de inmovilizacién hay que buscar otras
causas de hipercalcemia preferentemen-
te el HPTH vy la neoplasia maligna®. In-
cluso, el HPTH 1° puede ser una causa
mis frecuente de hipercalcemia que la in-
movilizacién, Gutteridge? no encuentra
ningn caso de hipercalcemia por inmo-
vilizacién en 184 pagéticos, correspon-
diendo 19 de los 21 pacientes que la te-
nian a un HPTH 1°. El origen de la
hipercalcemia en nuestra paciente tam-
bién fue un HPTH 1°, provocado por un
adenoma como ocurre habitualmente y
s6lo excepcionalmente es por una hiper-
plasia difusa®. La hipercalcemia que se
produce en esta asociacién es de escasa
intensidad, pero en casos de inmoviliza-
cidon la excesiva actividad osteocldstica,
provocada tanto por la EP como por el

Figura 3. Gammagrafia
paratiroidea con tecnecio te-
trofosmin: captacion (en rojo)
de la glandula paratiroidea
inferior derecha.

HPTH 1°, puede determinar una hiper-
calcemia importante’.

Hay pocos casos descritos de esta asocia-
cién que tiene una prevalencia aproxi-
mada del 4,4%?. Siris'® encuentra HPTH
1°en el 5% de 864 pacientes con EP y
en el 1% de 500 controles. No se sabe
cudl es la razén de esa mayor prevalencia
de HPTH 1° en la EP, puede ser debida
al mayor control radiolégico y analitico
de los pacientes, o que la aceleracién de
la formacién Gsea en la EP incremente la
demanda de calcio estimulando las para-
tiroides'?. De esta forma un desequilibrio
prolongado a favor de la formacién Gsea
provoca un hiperparatiroidismo secun-
dario, que en un momento determinado
puede convertirse en auténomo''. Otra
posibilidad es la coincidencia por azar de
dos enfermedades comunes en el ancia-
no?. S{ se conoce que la funcién parati-
roidea no tiene influencia en la génesis
de la EP ya que los niveles de iPTH no
difieren de los encontrados en los con-
troles'?.

Los bifosfonatos inhiben la resorcién 6sea
por un mecanismo celular no bien cono-
cido®, utilizdndose ampliamente en el tra-
tamiento de la EP. Nuestra paciente en el
momento del diagndstico estaba toman-
do etidronato, un bifosfonato de primera
generacién, que inhibe la resorcién ésea y
la mineralizacién. Los bifosfonatos mds
modernos y potentes, como el C12MDP, in-
hiben la resorcién Gsea permitiendo que
continde la mineralizacién. Este hecho di-
ferencial puede provocar hipocalcemia y
una reaccién hiperparatiroidea secundaria,
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que es reversible cuando se suspende el bi-
fosfonato'“.

En la EP se utilizan como marcadores bio-
quimicos la fosfatasa alcalina y la hidro-
xiprolinuria, pero habitualmente es sufi-
ciente con la fosfatasa alcalina’, que es un
indice sensible de actividad osteobldsti-
ca®. En la osteopatia del HPTH 1° ha re-
sultado mds sensible la osteocalcina que
16, Nuestra paciente te-
nfa una discreta elevacién de la fosfatasa

la fosfatasa alcalina

alcalina con una gammagrafia 6sea donde
captaba Gnicamente la lesién pagética sin
signos de afeccién 6sea por HPTH. La
gammagrafia Gsea de la EP se caracteriza por
una importante captaciéon del isétopo
por el hueso o huesos afectos que preservan
su anatomia, incluso delimita claramente
la anatomia normal de la patolégica. En
el HPTH la captacién gammagréfica no
es caracteristica, puede haber una ligera
captacion difusa del esqueleto aunque va-
rfa segin el grado de HPTH".

En resumen, en la EP con hipercalcemia
hay que buscar sistemdticamente un HPTH
1°, porque las dos enfermedades pueden
coexistir y porque el HPTH 1° es una cau-
sa frecuente de hipercalcemia en la EP. En
estos casos aunque las cifras de calcemia
no sean muy elevadas es aconsejable rea-
lizar cirugfa paratiroidea, porque otras cir-
cunstancias pueden incidir sobre la acti-
vidad osteocldstica exagerada y provocar
hipercalcemias peligrosas®. Ademds en el
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postoperatorio algunos casos se benefician
de un descenso de la fosfatasa alcalina y
una mejoria clinica de su EP2
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