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NOTA CLÍNICA

ENFERMEDAD ÓSEA DE PAGET ASINTOMÁTICA 

EN ADULTO JOVEN

INTRODUCCIÓN

El diagnóstico de la enfermedad ósea de
Paget (EP) en adultos jóvenes menores 
de 40 años es infrecuente1. Se sospecha ha-
bitualmente ante un aumento inexplicable
de la fosfatasa alcalina sérica (FAS) o ante
un hallazgo casual de imágenes radiológi-
cas sugerentes de dicha enfermedad.

CASO CLÍNICO

Se trata de un varón de 39 años, derivado
desde la consulta de Digestivo donde se
había realizado un estudio por «epigas-
tralgia» y se había detectado en la analíti-
ca un aumento de la (FAS), con normali-
dad del resto del perfil bioquímico hepático.
El paciente acudió a nuestra consulta asin-
tomático, refiriendo ocasional cervicalgia
mecánica no irradiada y artralgias mecá-
nicas en hombros y manos. No refería nin-
gún antecedente patológico de interés. La
exploración física fue normal. Se realizó es-
tudio analítico con hemograma completo,
velocidad de sedimentación globular (VSG)
(1.o h), bioquímica completa que incluía

distinta expresión clínica con una rápida
alteración del remodelado óseo, osteopo-
rosis, fracturas y deformidad esquelética
progresiva. Esta forma juvenil, con afec-
tación ósea generalizada, se diferencia de la
observada en el adulto joven, en la que
predomina la afectación ósea focal, sin de-
formidad ósea evidente.
Desde el punto de vista fisiopatológico,
etiopatogénico y clínico, la EP en el adul-

pruebas de función hepática, FAS e isoen-
zima ósea (FAO), proteína C reactiva (PCR).
Los resultados analíticos fueron normales,
excepto FAS 504 u/l (n-130) y FAO 75,5%
(n-13,9-60,5%). En la gammagrafía ósea
se observó importante incremento de cap-
tación gammagráfica a nivel de calota cra-
neal, en hueso frontal (fig. 1). Se realizó es-
tudio radiológico de cráneo, pelvis, raquis
dorso-lumbar y ambos fémures, sin ha-
llazgos significativos, excepto en cráneo
que se observó imagen de osteoporosis cir-
cunscrita a nivel frontal (fig. 2).
Con el diagnóstico de EP, el paciente fue
tratado con risedronato sódico 30 mg/día
durante 2 meses. En su evolución clínica
el paciente permaneció asintomático con
normalización bioquímica de FAS 111 u/l
y de FAO 43% a los 3 meses tras finali-
zar tratamiento.

DISCUSIÓN

La frecuencia de la EP en el adulto joven,
con edad de inicio igual o inferior a 40
años es un hallazgo infrecuente. En nues-
tro medio, en una de la series con un ma-
yor número de pacientes con EP, se anali-
zaron las características clínicas y biológicas
de pacientes menores de 40 años que in-
cluían a 18/314 pacientes (5,7%), con una
edad media de 35,5 ± 5,5 años, con eda-
des comprendidas entre los 18 y 40 años2.
Existe una forma clínica excepcional de
EP juvenil denominada «hiperostosis cor-
tical deformante juvenil» o «hiperfosfata-
sia hereditaria»3, esta forma presenta una
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Fig. 1. Gammagrafía ósea con tecnecio 99, en la que se ob-
serva hipercaptación gammagráfica en hueso frontal.

Fig. 2. Radiografía de cráneo: lesión osteolítica altamente
sugerente de «osteoporosis circunscrita», presencia de pequeño
foco algodonoso en región frontal y leve actividad osteoblás-
tica en tabla interna en región frontal.



to joven se asemeja a la observada en pa-
cientes con mayor edad.
En la EP del adulto joven se han analiza-
do factores medioambientales y en casos
familiares4,5, que incluían pacientes de edad
temprana. Por tal motivo es importante
en caso de diagnóstico de EP en el adulto
joven considerar los casos familiares.
En un reciente estudio6 se detectó EP en dos
pacientes varones con edad inferior a 40
años y aumento de FAS, que tras trata-
miento con risedronato sódico disminu-
yeron los niveles de FAS, con una buena
respuesta terapéutica.
Desde el punto de vista práctico, una re-
ciente guía de práctica clínica7 recomien-
da medir la actividad de la FAS total como
marcador de remodelado óseo para evaluar
la respuesta al tratamiento (grado B de
evidencia), monitorizando la respuesta te-
rapéutica cada 3 meses en los primeros 6
meses y con posterioridad cada 6 meses,
siendo una respuesta terapéutica adecua-
da a partir de una reducción de un 25%
de los niveles de FAS (grado C de eviden-
cia).
En anteriores publicaciones se hacia refe-
rencia a un varón de 28 años con EP oste-
olítica grave8 que respondió a tratamien-
to con calcitonina durante 2 años. Esta
forma clínica a edad tan temprana y su
marcada afectación ósea nos puede suge-
rir que podía ser una forma evolucionada

de una EP de inicio juvenil. En otra des-
cripción clínica se diagnosticó de EP a un
varón de 32 años con afectación vertebral
con hipercalcemia tras fractura9.
Tras analizar los casos de EP en el adulto
joven, se confirma la mayor frecuencia en
varones, tanto en pacientes asintomáticos
como sintomáticos con manifestaciones
clínicas similares a las observadas en eda-
des más avanzadas.
Probablemente la detección precoz de la
EP y su tratamiento con los fármacos an-
tirresortivos actuales10 permitan evitar las
complicaciones observadas en pacientes
con mayor edad. Por todo ello, considera-
mos adecuada la necesidad de evaluar de
forma separada cohortes de pacientes con
EP del adulto joven, para tras seguir su
evolución clínica responder a dichas pre-
guntas.
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