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Presentamos el caso clinico de un varén de 39 afios, diagnosticado de enferme-
dad 6sea de Paget, con afectacién Gsea craneal y aumento de fosfatasa alcalina sé-

rica e isoenzima Gsea.

Se realiza revisién de las escasas publicaciones de la enfermedad de Paget en el
adulto joven y se sugiere la necesidad de seguir clinicamente cohortes de pa-

cientes con edad de inicio inferior a 40 afios.

PALABRAS CLAVE: enfermedad ésea de Paget, adulto joven.

We discussed the case of a 39 years old man, diagnosed with Paget’s bone di-
sease, with cranial bone affection and raised levels in serum alkaline phospha-

tase and their bone isoenzyme. We present a review of a few published cases

about Paget’s bone disease in early adult life and we suggest to need follow-
up cohorts of Paget’s bone disease with early adult onset lower than 40 years.
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INTRODUCCION

El diagnéstico de la enfermedad ésea de
Paget (EP) en adultos jévenes menores
de 40 afios es infrecuente'. Se sospecha ha-
bitualmente ante un aumento inexplicable
de la fosfatasa alcalina sérica (FAS) o ante
un hallazgo casual de imagenes radiol4gi-
cas sugerentes de dicha enfermedad.

CASO CLiNICO

Se trata de un varén de 39 afios, derivado
desde la consulta de Digestivo donde se
habfa realizado un estudio por «epigas-
tralgia» y se habfa detectado en la analiti-
ca un aumento de la (FAS), con normali-
dad del resto del perfil bioquimico hepitico.
El paciente acudi6 a nuestra consulta asin-
tomdtico, refiriendo ocasional cervicalgia
mecdnica no irradiada y artralgias meca-
nicas en hombros y manos. No referfa nin-
gun antecedente patoldégico de interés. La
exploracidn fisica fue normal. Se realizd es-
tudio analitico con hemograma completo,
velocidad de sedimentacién globular (VSG)
(1.° h), bioquimica completa que inclufa
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pruebas de funcién hepdtica, FAS e isoen-
zima 6sea (FAO), proteina C reactiva (PCR).
Los resultados analiticos fueron normales,
excepto FAS 504 u/l (n-130) y FAO 75,5%
(n-13,9-60,5%). En la gammagrafia ésea
se observé importante incremento de cap-
tacién gammagrifica a nivel de calota cra-
neal, en hueso frontal (fig. 1). Se realizé es-
tudio radiolégico de crineo, pelvis, raquis
dorso-lumbar y ambos fémures, sin ha-
llazgos significativos, excepto en crdneo
que se observé imagen de osteoporosis cit-
cunscrita a nivel frontal (fig. 2).

Con el diagnéstico de EP, el paciente fue
tratado con risedronato sédico 30 mg/dia
durante 2 meses. En su evolucién clinica
el paciente permanecié asintomdtico con
normalizacién bioquimica de FAS 111 w/l
y de FAO 43% a los 3 meses tras finali-

zar tratamiento.

DISCUSION

La frecuencia de la EP en el adulto joven,
con edad de inicio igual o inferior a 40
afios es un hallazgo infrecuente. En nues-
tro medio, en una de la series con un ma-
yor nimero de pacientes con EP, se anali-
zaron las caracterfsticas clinicas y biolégicas
de pacientes menores de 40 afios que in-
clufan a 18/314 pacientes (5,7%), con una
edad media de 35,5 = 5,5 afios, con eda-
des comprendidas entre los 18 y 40 afios®.
Existe una forma clinica excepcional de
EP juvenil denominada «hiperostosis cor-
tical deformante juvenil» o «hiperfosfata-
sia hereditaria»?, esta forma presenta una
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Fig. 1. Gammagrafia dsea con tecnecio 99, en la que se ob-
serva hipercaptacion gammagrdfica en bueso frontal.

Fig. 2. Radiografia de crdneo: lesion osteolitica altamente
sugerente de «osteoporosis circunscrita», presencia de pequeiio
foco algodonoso en regidn frontal y leve actividad osteoblds-
tica en tabla interna en region frontal.

distinta expresién clinica con una rdpida
alteracién del remodelado éseo, osteopo-
rosis, fracturas y deformidad esquelética
progresiva. Esta forma juvenil, con afec-
tacién Gsea generalizada, se diferencia de la
observada en el adulto joven, en la que
predomina la afectacién 6sea focal, sin de-
formidad 6sea evidente.

Desde el punto de vista fisiopatolégico,
etiopatogénico y clinico, la EP en el adul-
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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
familiares®’, que inclufan pacientes de edad
temprana. Por tal motivo es importante
en caso de diagnéstico de EP en el adulto
joven considerar los casos familiares.

En un reciente estudio® se detecté EP en dos
pacientes varones con edad inferior a 40
aflos y aumento de FAS, que tras trata-
miento con risedronato sédico disminu-
yeron los niveles de FAS, con una buena
respuesta terapéutica.

Desde el punto de vista practico, una re-
ciente gufa de préctica clinica’ recomien-
da medir la actividad de la FAS total como
marcador de remodelado éseo 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 reduccién de un 25%
de los niveles de FAS (grado C de eviden-
cia).

En anteriores publicaciones se hacia refe-
rencia a un varén de 28 afios con EP oste-
olitica grave® que respondié a tratamien-
to con calcitonina durante 2 afios. Esta
forma clinica a edad tan temprana y su
marcada afectacién ésea nos puede suge-
rir que podfa ser una forma evolucionada
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de una EP de inicio juvenil. En otra des-
cripcién clinica se diagnostic6 de EP a un
varén de 32 aflos con afectacién vertebral
con hipercalcemia tras fractura’.

Tras analizar los casos de EP en el adulto
joven, se confirma la mayor frecuencia en
varones, tanto en pacientes asintomaticos
como sintomdticos con manifestaciones
clinicas similares a las observadas en eda-
des mds avanzadas.

Probablemente la deteccién precoz de la
EP y su tratamiento con los firmacos an-
tirresortivos actuales'® 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
evolucién clinica responder a dichas pre-
guntas.

AGRADECIMIENTOS

Al Dr. Mantas, radidlogo de nuestro hospital por
su inestimable ayuda en la lectura radioldgica
de nuestra patologia dsea.

BIBLIOGRAFIA

1. E. Collantes Estévez, J. Gonzdlez Dominguez.
Enfermedad dsea de Paget en el adulto joven. Rev
Clin Esp. 2004;204:505-6.

REEMO. 2006;15(5):105-6

10.

. Holgado S, Rotés D, Gumé M, Monfort J, Oli-

vé A, Carbonell J, et al. Paget’s disease of boné
in early adult life. Ann Rheum Dis. 2005;64:
306-8.

. Whyte MP, Obrecht SE, Finnegan PM, Jones

JL, Podgornik MN, MacAlister WH, et al. Os-
teoprotegerin deficiency and juvenile Paget’s

disease. N Engl ] Med. 2002;347:175-84.

. Seton M, Choi HK, Hansen MF, Sebaltdt RJ,

Cooper C. Analysis of environmental factores
in familial versus sporadic Paget’s disease of
bone. The New England registry for Paget’s
disease of bone. J Bone Miner Res. 2003;18:
1519-24.

. Morales Piga A, Gonzilez-Lanza M, Arnaiz Vi-

llena A, Martinez Escribano B, Alonso Ruiz A,
Zea Mendoza A. Agregacién familiar en la en-
fermedad de Paget: implicaciones etiopatogé-
nicas. Med Clin (Barc). 1983;81:41-6.

. Manero Ruiz FJ, Urruticoechea Arana A, Me-

drano San Ildefonso M, Pecondén Espafiol A.
Enfermedad de Paget dsea en el adulto joven. Rev
Clin Esp. 2004;204:532-4.

. Selby PL, Davie MWJ, Ralston SH, Stone MD.

Guidelines on the management of Paget’s di-
sease of bone. Bone. 2002;31:366-73.

. Whyte MP, Daniels EH, Murphy WA. Oste-

olytic Paget’s bone disease in a young man. Ra-
pid healing with human calcitonin therapy.
Am J Med. 1985;78:326-32.

. Bannister P, Roberts M, Sheridan P. Recurrent

hypercalcemia in a young man with mono-os-
totic Paget’s disease. Postgrad Med J. 1986;62:
481-3.

Singer FR, Clemens TL, Eusebio RA, Bekker P]J.
Risedronate, a highly effective oral agent in the
treatment of patients with severe Paget’s dise-
ase. J Clin Endocrinol Metab. 1998;83:1906-
10.



