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Analizamos la utilidad de la gammagrafia 6sea (GO) en el diagndstico de enfermedad
de Paget monostdtica.

Se realizé6 GO a 16 pacientes con enfermedad de Paget monostética entre los
afios 2003 y 2004, realizando posteriormente radiografia simple a 8 pacientes
y tomograffa axial computarizada (TAC) a uno.

Se estudiaron 16 pacientes con sospecha clinica y/o analitica de enfermedad de
Paget. Ocho pacientes estaban asintomdticos, mientras que tres presentaron do-
lor e impotencia funcional. Tres pacientes refirieron Gnicamente dolor, y los
restantes mostraban deformidades. Nuestra casufstica mostré afectacién mo-
nostética en un 15% de las GO solicitadas para el diagnéstico de enfermedad
de Paget. La afectacién ésea mis frecuente fue el fémur (37,5%). La GO fue el
Gnico estudio de imagen realizado en 7 casos, siendo en 4 la primera técnica
solicitada para el diagnéstico.

La GO fue una técnica util para confirmar el diagndstico y establecer la exten-
sién de la enfermedad, por lo que puede ser solicitada de modo rutinario en la
clinica diaria.
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We analyze the utility of the bone scintigraphy (BS) to diagnose monostotic
Paget’s disease.

BS was used in 16 patients suffering monostotic Paget’s disease during the ye-
ars 2003 and 2004. After that 8 patients were examined with a simple X-ray
and 1 with CT scan.

Sixteen patients suspected of suffering monostotic Paget’s disease from a cli-
nical and/or analytical point of view were studied. Eight patients had no symp-
toms and 3 others had pain and functional impotence. Three patients reported
only pain and the rest of the patients had deformities. Our casuistry showed
that about 15% of the BS requested to diagnose the Paget’s disease were mo-
nostotic. The most frequent bone affected was the femur (37.5%). BS was the
only image study made in 7 cases, this being the first technique requested for
the diagnosis of 4 of them.

The BS was a useful technique to confirm the correct diagnosis and to know
the extension of the illness, so it can be requested in the routine daily clinical
practice.
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nostética.

INTRODUCCION

La enfermedad de Paget, descrita en 1877",
es un trastorno crénico del tejido éseo ca-
racterizado por una excesiva resorciéon y
una posterior neoformacién desorganiza-
da. El depésito de hueso es el responsable
del aspecto de mosaico y de la arquitectu-
ra trabecular y laminar alterada, incre-
mentandose la vascularizacién y composi-
ci6n del tejido conectivo?, todo lo cual
determina un hueso estructuralmente dé-
bil y susceptible de deformacién y fractu-
ras. Es la osteopatia mds frecuente en nues-
tro medio tras la osteoporosis, y no se
conoce su etiologfa, si bien se acepta el pa-
pel estimulante de ciertas citoquinas so-
bre la funcién de los osteoclastos. Recien-
temente se han descrito nuevos aspectos
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relacionados con su fisiopatologia® que si-
tdan al RANKL (ligando del receptor del
activador del factor nuclear kappa B),
miembro de la familia TNF (factor de ne-
crosis tumoral), como un importante re-
gulador de la formacién del osteoclasto’.
Suele ser asintomdtica y cuando se pre-
sentan sintomas, el mé4s comin es el do-
lor, seguido de deformidades craneales, li-
mitacién de la movilidad del hombro y
fracturas. La complicacién mds grave es la
degeneracién sarcomatosa, habitualmen-
te como osteosarcoma, y debe sospecharse
ante un dolor inflamatorio intenso en un
hueso afecto y un incremento muy nota-
ble de los pardimetros de actividad de la
enfermedad.

La actividad celular puede alterar los mar-
cadores de formacién ésea (fraccién Gsea
de la fosfatasa alcalina y osteocalcina), y
los de resorcién (hidroxiprolinuria o fos-
fatasa alcalina tartrato-resistente), y sue-
len acompaifiarse de calcemia y fosforemia
normales.

Los cambios radiolégicos varfan segiin el es-
tadio de la enfermedad. Es caracteristica
la coincidencia en un mismo hueso de dre-
as liticas, bldsticas y aumento de tamafio
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y deformidad’. La gammagrafia ésea (GO)
es una de las técnicas diagndsticas mds efi-
caces, y en esta enfermedad se manifiesta
con lesiones hipercaptantes que traducen
una gran actividad bldstica.

La enfermedad de Paget responde sinto-
mdticamente a fdirmacos como calcitoni-
na, bifosfonatos, etidronato y mitramicina,
ademds de analgésicos y/o antiinflamato-
rios, pero sélo se deben tratar los enfer-
mos sintomaticos. El tratamiento quirdr-
gico® se indica en casos de ineficacia del
tratamiento médico y/o si existen altera-
ciones anatémicas, mecdnicas y funciona-
les del esqueleto (fracturas preferente-
mente).

DESCRIPCION DE CASOS

Este estudio, retrospectivo-descriptivo, in-
cluy6 16 pacientes con enfermedad de Pa-
get monostdtica, que representan el 15%
de las exploraciones realizadas entre fe-
brero de 2003 y octubre de 2004 en nues-
tro Servicio a pacientes con sospecha de
dicha enfermedad. La edad oscil6 entre 44
y 87 afios (media de 65,5), siendo 11 mu-
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Fig. 1. Foco hipercaptante iinico y extenso en clavicula derecha, no observindose alteraciones en el resto del esquelero.

jeres y 5 hombres. Posteriormente a la GO
se le realiz6 radiograffa simple a 8 pacientes
y tomograffa axial computarizada (TAC)
a uno. En todos los casos se determing el
valor de fosfatasa alcalina, calcio y f6sfo-
ro.

El radiofdrmaco’ (RF) utilizado para la GO
fue el ®™Tc unido a un compuesto orga-
nofosforado (difosfonato), con una activi-
dad administrada por via intravenosa com-
prendida entre 740-1100 MBq (20-30
mCi). La deteccién en gammacdmara se
realiz6 a las 2-4 horas tras la administra-
cién del RF, obteniéndose imdgenes pla-
nares de cuerpo entero en proyecciones an-
terior y posterior, completando el estudio
con imdgenes estdticas regionales y/o to-
mogammagrafia (SPECT) en los casos en
los que fue preciso.

En relacién a la clinica, 8 pacientes (50%)
estaban asintomdticos, mientras que tres
(19%) presentaban un dolor localizado e
impotencia funcional. Similar nimero de
pacientes refirié dnicamente dolor, y los
restantes mostraron deformidades eviden-

tes. La imagen en la GO se caracterizé por
una hipercaptacién intensa, que se extiende
por el hueso, engrosdndolo y deformdn-
dolo. La enfermedad de Paget suele ser po-
liostética, aunque entre el 15-20% de ca-
sos presentan alteracién de un solo hueso.
En nuestra casuistica dicho valor fue si-
milar (15%). De los 16 pacientes con afec-
tacién en la GO, se confirmé posterior-
mente el diagndstico con la radiologia
simple en 8. Merece destacarse que en 7
pacientes (47%) la GO fue la Gnica prue-
ba de imagen realizada para el diagnésti-
co de la enfermedad. La afectacién dsea
mis frecuente fue el fémur (37,5%), se-
guido de huesos craneales (18,8%) y vér-
tebras lumbares (12,5%), también obser-
vandose lesiones hipercaptantes en clavicula
(fig. 1), tibia, huesos pélvicos y escipula
(fig. 2). Los pardmetros bioquimicos se en-
contraron alterados en 11 casos (68,8%), es-
pecialmente la fosfatasa alcalina (valores
normales: 65-195 UI/l), con valores dis-
cretamente elevados (intervalo: 175-1499
UI/l; mediana: 316.5 UL/l).
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DISCUSION

Estudios clinicoepidemiolégicos publica-
dos® coinciden en las caracteristicas de la
enfermedad de Paget. En la mayoria hay
un ligero predominio masculino y una
edad media de 65 afios. En nuestra expe-
riencia, ésta fue similar (65,5 afios), pero
se constatd mds frecuentemente en el sexo
femenino (68,8%).

Puede afectar a un hueso, parte de él, o va-
rios huesos. Trabajos recientes citan el por-
centaje de la variante monostdtica alrede-
dor del 50%, siendo los huesos pélvicos,
vértebras lumbares, fémur, crdneo y tibia
los mds frecuentemente afectados. En nues-
tra experiencia, este porcentaje fue del 15%
y una posible causa de la discrepancia pue-
de ser la procedencia de los pacientes, asi
como el tiempo incluido en nuestro andlisis.
Sin embargo, no hemos visto diferencias
en el nimero de casos observados anual-
mente.

El fémur fue el hueso que con mayor fre-
cuencia se vio afectado (37,5%), lo que
concuerda con lo descrito por otros auto-
res (alrededor del 25%). La participacién
de la escdpula como forma monostética
(12,5%) fue superior a lo descrito en la li-
teratura (5%) y, paradéjicamente, el co-
xal, que llega a afectarse en un 59% en
otras series, s6lo lo estuvo en un 6,3% de
nuestra casuistica. Las vértebras lumbares
se afectaron en un 12,5%, porcentaje li-
geramente inferior a lo descrito por otros
autores (22%), y fue nula la lesién cervical.
Con relacién a la clinica, el 50% de nues-
tros pacientes estaban asintomadticos, por-
centaje similar al de otras series que lo si-
tdan entre el 24-70%. Las manifestaciones
mds frecuentes fueron deformidades Gse-
as, dolor e impotencia funcional, lo cual
coincide también con lo descrito en la li-
teratura.

Muchas veces el diagnéstico se realiza por
exclusién’ y se basa en la demostracién ra-
diolégica y gammagrifica caracteristica,
acompafiado o no de sintomas, as{ como
de alteracién de marcadores de remode-
lado 6se0'®. La GO permite un rastreo
corporal total, evidenciando lesiones en
localizaciones no sospechadas, lo que hace
imprescindible su uso en la patologia po-
liostética; ademds, es un procedimiento
sencillo y tiene, al contrario que la radio-
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Fig. 2. Intenso foco en escdpula devecha, sin alteraciones en el vesto del esqueleto.

logfa simple, una mayor sensibilidad en
el diagnéstico de lesiones monostéticas
que en poliostéticas. La relevancia de la
GO radica en la capacidad de obtener in-
formacién anatémica y funcional de la ac-
tividad metabdlica. Existen controversias
en cuanto a la exactitud diagnéstica de la
GO segin la localizacién de la lesion. Si
bien se cree que la mayor sensibilidad de
la GO radica en costillas, columna y pel-
vis, o bien en el crdneo y huesos faciales, no-
sotros no hemos constatado diferencia al-
guna.

Aunque la radiologia suele ser la primera
prueba de diagnéstico por imagen en la
patologia 6sea, no debemos olvidar que
para ver lesiones debe estar reemplazada
mds del 50% de la estructura 6sea. Mere-
ce destacarse el alto poder predictivo ne-
gativo de la radiografia y la GO, pues am-
bas negativas excluyen casi con seguridad
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la existencia de patologia 6sea. En la en-
fermedad de Paget la GO es claramente
positiva, aun con valores de fosfatasa alca-
lina normales (65-195 UI/l), hecho que
sucede en casos que involucran uno o dos
huesos. Por el contrario, la radiologia es
atil para descartar fractura o cambio sar-
comatoso, ya que por la gran cantidad de
RF de fondo puede ocultarse una lesién en
la GO. La radiologia simple también de-
tecta lesiones osteoliticas o bldsticas, con
una ubicacién preferente en crdneo y pel-
vis, mientras que la TAC es util para de-
finir de forma precisa la extensién y loca-
lizacién y la resonancia magnética nuclear
(RMN) para valorar su relacién con las
partes blandas colindantes. Recientemen-
te, se suma la posibilidad de efectuar cor-
tes tomogréficos con SPECT, que permi-
ten reconstruccién tridimensional. La
SPECT ha aumentado la sensibilidad de
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la GO, especialmente en la evaluacién de
patologia de columna vertebral. Merece
destacar que la GO puede ser ttil en el se-
guimiento de estos pacientes, ya que la
captacién del RF puede ser cuantificada,
lo cual permitirfa establecer la eficacia del
tratamiento.

Podemos concluir afirmando que la en-
fermedad de Paget monostética se cons-
taté en el 15% de las GO solicitadas a
nuestro Servicio para el diagnéstico de di-
cha enfermedad. La GO fue el Gnico estu-
dio de imagen realizado para el diagnéstico
en 7 casos (47%), siendo la primera téc-
nica solicitada a 4 de nuestros pacientes.
Por tanto, esta exploracién nuclear es una
técnica muy util, tanto para confirmar el
diagnéstico como para establecer la ex-
tensién de la enfermedad de Paget, por lo
que creemos que puede ser solicitada de
modo rutinario en la clinica diaria.
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