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Introduccién. El tratamiento quirdrgico de pacientes con enfermedad de Paget
Gsea supone un reto constante para el cirujano ortopédico, tanto por la dificul-
tad que supone el operar un hueso con una arquitectura anormal como por las
complicaciones especificas que puede presentar esta patologia.

Material y métodos. Se realiza una revision bibliogrifica de los articulos pu-
blicados sobre dificultades quirtrgicas en el paciente con enfermedad de Paget
en revistas de alto impacto en los dltimos 25 afios. Se analizan y comparan las
conclusiones obtenidas a partir de dichos articulos.

Resultados. El paciente con enfermedad de Paget frecuentemente precisa de la
realizacién de osteotomfias para correccién de las deformidades Gseas que oca-
siona la enfermedad. Por otro lado, la afectacién de superficies articulares por
dichas deformidades o por las alteraciones en la carga que producen hacen que
en muchos casos se precise de artroplastias para mejorar la calidad de vida de
estos pacientes. Las fracturas patolégicas que aparecen en el hueso pagético
necesitan, asimismo, consideraciones especiales a la hora de ser tratadas. Aunque
habitualmente no precisa cirugia, la afectacién de la columna vertebral por la
enfermedad es una complicacién tipica. Por tltimo, la degeneracién maligna es
una complicacién que siempre se debe tener en cuenta en el seguimiento de los
pacientes con enfermedad de Paget.

Conclusién. Aunque infrecuente, la cirugia en el paciente con enfermedad ésea
de Paget presenta unas complicaciones especificas que hacen que sea imprescin-
dible individualizar el tratamiento de estos pacientes.

PALABRAS CLAVE: enfermedad de Paget, osteotomia, artroplastia, fractura,
degeneracién sarcomatosa.

Introduction. The surgical management of patients with Paget’s disease of
bone is a constant challenge for the orthopedic surgeon, not only because it is
difficult to operate on a bone with an abnormal architecture, but also due to
the specific complications that this condition may entail.

Material and methods. A review of the articles published in high impact
journals over the last 25 years on orthopedic complications in the patient with
Paget's disease was performed. The conclusions obtained from those articles
have been analyzed and compared.

Results. The patient with Paget’s disease of bone frequently requires an oste-
otomy to correct the bone deformations caused by the disease. On the other
hand, the involvement of joint surfaces cause by these deformities or due to load
disorders caused by them often makes it necessary to perform an arthroplasty
to improve life quality of the patient. The pathological factures that appear in
the Pagetic bone also require special considerations when treated. Although
they usually do not require surgery, the involvement of the spine by the disease
is a typical complication of these patients. Finally, malignant degeneration is a
complication that must always be considered while following a patient with
Paget’s disease.

Conclusion. Although rare, surgery in a patient with Paget’s bone disease
presents some specific complications that make it necessary to individualize the
treatment for these patients.

KEY WORDS: Paget’s disease, osteotomy, arthroplasty, fracture, sarcomatous
degeneration.

INTRODUCCION

La enfermedad de Paget fue descrita por
primera vez por Sir James Paget en 1877
como una enfermedad crénica no metab6-
lica del hueso que condicionaba la apari-
cién de deformidades'. Esta enfermedad
afecta a un 2-3% de personas mayores de
50 afios en nuestro medio y en tres cuartas
partes de los pacientes se presenta en su
forma poliostética.

Su etiologia permanece aun hoy sin aclarar,
pero la presencia de inclusiones similares
a la nucleocdpside del virus de la rubéola
hace sospechar la posibilidad de que el
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origen de la enfermedad esté en una infec-
cién por virus de la familia paramyxovirus
de origen animal. Por otro lado, la exis-
tencia de formas familiares ligadas a abe-
rraciones genéticas en el locus 18q21-22
indica que los factores hereditarios tam-
bién pueden tener un papel importante en
el desarrollo de esta enfermedad.

La enfermedad suele dividirse en dos fases
en funcién de si en el hueso afectado pre-
dominan en ese momento la destruccién
o la remodelacién ésea, distinguiendo de
esta forma entre una fase destructiva o
precoz y una fase remodelativa. De hecho,
ambos fenémenos ocurren de forma simul-
tdnea en el hueso y actualmente se consi-
dera que el origen de la enfermedad se
encuentra en una alteracién de la actividad
de los osteoclastos que modifica los fen6-
menos remodelativos del hueso.

La clinica derivada de la enfermedad pue-
de ser variada, pero hasta el 90% de los
enfermos que la padecen permanecen asin-

REEMO. 2009;18(1):20-3

tomiticos®. La cojera y el dolor producidos
por las deformidades Gseas suelen ser los
sintomas mds frecuentes, seguidos de
los derivados de la afectacién vertebral. El
aumento de la vascularizacién ésea y las
alteraciones del metabolismo mineral oca-
sionadas por el aumento de resorcién Gsea
pueden producir alteraciones sistémicas.
El diagnéstico de la enfermedad se basa en
la clinica y en las alteraciones radiolGgicas
tipicas que produce. Las pruebas de labo-
ratorio, como el aumento de la hidroxipro-
lina y la fosfatasa alcalina en suero, pueden
servir de apoyo al diagndstico, si bien su
especificidad es baja.

El tratamiento mds validado en la actua-
lidad para la enfermedad de Paget es el uso
de pautas cortas de bifosfonatos en las fases
activas de la enfermedad, que han demos-
trado disminuir la clinica y la progresion
de la misma, asi como reducir el riesgo de
fractura patoldgica. La cirugfa se reserva
para el tratamiento de las complicaciones
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que aparecen con el desarrollo de la enfer-

medad.

OSTEOTOMIAS EN

EL PACIENTE CON
ENFERMEDAD DE PAGET
OSEA

Las indicaciones mds frecuentes de osteo-
tomfa en el paciente con enfermedad de
Paget son la deformidad ésea que origina
un dolor no controlable por métodos con-
servadores y la deformidad que imposibi-
lita la implantacién de una prétesis cuan-
do esta estd indicada’.

Antes de indicar una osteotomia para el
tratamiento debe establecerse claramente
que el dolor éseo estd provocado por la
deformidad y no por otras complicaciones,
como la degeneracién sarcomatosa o el
dolor generado por la propia enfermedad,
ya que el dolor 6seo en el paciente con
Paget puede ser de origen multifactorial.
Las osteotom{ias metafisarias han mostrado
mejores resultados que las diafisarias en
cuanto a tiempo de unién y complicacio-
nes®. Atn asi, las complicadas deformida-
des que origina la enfermedad hacen que
en muchas ocasiones no sea posible llevar
a cabo la osteotomia en la localizacién mds
deseable. Se prefiere realizar multiples os-
teotomias para aquellos pacientes que pre-
sentan deformidades multiplanares®, en
lugar de intentar corregir todas las defor-
midades mediante una dnica osteotomfa.
Se debe individualizar en cada caso el ma-
terial seleccionado para la fijacién de cada
tipo de osteotomfia, y es frecuente la uti-
lizacién de fijadores externos en casos com-
plejos™©.

TRATAMIENTO DE LAS
FRACTURAS EN HUESO
PAGETICO

En el hueso pagético pueden aparecer frac-
turas comunes derivadas de traumatismos
de alta energfa, que habrfan ocasionado de
igual manera fracturas en un hueso sano;
fracturas patolégicas ante traumatismo
minimos y seudofracturas o “fisuras de
estrés”, ocasionadas por las alteraciones en
los ejes de carga que originan las deformi-
dades 6seas.

Parecerfa 16gico suponer que el paciente
afectado por la enfermedad de Paget esté
mds predispuesto que el paciente sano a
sufrir fracturas. Sin embargo, un estudio
de cohortes demuestra que el riesgo de
fractura en los pacientes con Paget sélo es
superior al de la poblacién sana en las frac-
turas costales y vertebrales’. No hay, por
tanto, datos para establecer que estos pa-
cientes tengan mayor predisposicién a las
fracturas debido a la alteracién de la mi-
croarquitectura Gsea que padecen.

La indicacién quirtrgica de las fracturas
en el hueso pagético es la misma que en el
hueso sano. Sin embargo, a la hora de rea-
lizar dicha indicacién, debe tenerse en
cuenta que las inmovilizaciones prolonga-
das son mal toleradas por estos pacientes.
De esta forma, es frecuente la aparicién de
cuadros de osteopenia en el hueso pagéti-
co inmovilizado® #, que pueden llegar a
condicionar el estado general del paciente
por la hipercalcemia que se produce secun-
dariamente a la resorcién Gsea masiva.
Otros autores recomiendan aumentar la
indicacién quirdrgica Gnicamente en las
fracturas de miembro inferior’.

Las complicaciones intraquirdrgicas en es-
tas fracturas van a venir condicionadas, en
primer lugar, por la fase en la que se en-
cuentre la enfermedad. Asi, durante la fase
remodelativa, la hipervascularizacién Gsea
va a producir un aumento del sangrado
intraoperatorio y del riesgo de sindrome
compartimental por el edema originado a
causa de dicho sangrado. En esta fase pue-
den aparecer compromisos neurovasculares
por compresién por parte de callos de frac-
tura hipertréficos. Por el contrario, duran-
te la fase destructiva las complicaciones mds
frecuentes van a ser los retardos de conso-
lidacién y las seudoartrosis.

Las deformidades 6seas producidas por la
enfermedad condicionardn una dificultad
importante a la hora de implantar mate-
riales de osteosintesis rigidos tales como
clavos intramedulares y placas atornilladas.
Cuando esté indicado, puede intentarse
una osteosintesis con materiales eldsticos
o fijador externo. Algunos autores aconse-
jan aprovechar el tiempo quirdrgico de la
fractura para realizar una osteotomia que
corrija la deformidad preexistente'®. La
existencia de estas deformidades va a au-
mentar también el riesgo de consolidacién
viciosa de estas fracturas'!.
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ARTROPLASTIAS EN
EL PACIENTE CON
ENFERMEDAD DE PAGET

ARTROPLASTIA DE CADERA

Cldsicamente se decia que hasta un 10%
de los pacientes con enfermedad de Paget
acababan desarrollando osteoartritis de
cadera'?, bien por la propia enfermedad
bien por las alteraciones en los ejes de car-
ga que condicionaba la enfermedad. A
pesar de que parece que la instauracién de
tratamientos adecuados de forma mds pre-
coz ha disminuido esta incidencia en la
actualidad, la artritis sintomdtica de ca-
dera sigue siendo uno de los problemas
mads incapacitantes que presentan €estos
pacientes.

La artroplastia de cadera constituye el tra-
tamiento mds eficaz para la osteoartritis
de cadera en el paciente con Paget, con
unos resultados semejantes a los de la po-
blacién sana’. Sin embargo, durante la
realizacién de la artroplastia pueden apa-
recer multiples complicaciones en estos
pacientes debido a las caracteristicas espe-
ciales de su hueso.

La primera dificultad que se le presenta al
cirujano ortopédico a la hora de implantar
una proétesis es la propia deformidad 6sea
que suele generar la enfermedad y que, en
muchos casos, imposibilita la realizacién
de una artroplastia con componentes es-
tandar o condiciona su posicionamiento en
varo. Se ha intentado solucionar este pro-
blema mediante la fabricacién de vdstagos
personalizados para la curvatura femoral
de cada paciente, con resultados nada sa-
tisfactorios'®. Lo més adecuado parece la
realizacién de osteotomfas femorales acom-
pafiando a la implantacién del vdstago
protésico'® .

La esclerosis 6sea dificulta el fresado y
puede condicionar la orientacién final de
los componentes, por lo que se aconseja
el fresado a alta velocidad para apertura
inicial de cotilo y de la cavidad medular
femoral®’. Por otro lado y teniendo en
cuenta la alta frecuencia de protrusién
acetabular que presentan estos pacientes,
as{ como la alta tasa de protrusiones pos-
quirtrgicas observadas, hay autores que
recomiendan la utilizacién de cotilos he-
miesféricos sobredimensionados, asociados
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0 1no a injerto 6seo en el trasfondo ace-
tabular!S.

Si la artroplastia se realiza durante la fase
remodelativa de la enfermedad el aumen-
to de sangrado que va a originar la hiper-
vascularizacién 6sea puede afiadir dificul-
tades intraoperatorias como la menor
visibilidad en el campo quirtrgico, una
menor fijacién del cemento al hueso y un
aumento de las pérdidas hemadticas del pa-
ciente. El control de la enfermedad con
bifosfonatos previamente al acto quirtrgi-
co ha demostrado disminuir estos riesgos,
pero adn as{ debe tenerse en cuenta esta
mayor pérdida de sangre a la hora de pla-
nificar la reserva de la misma de cara a la
intervencion.

Otra complicacién que aparece frecuente-
mente en el paciente con enfermedad de
Paget Gsea es la osificacién heterotépica.
Las anormalidades en la diferenciacién os-
teogénica que se producen en el hueso
afectan, por tanto, a las células 6seas que
se implantan en partes blandas durante la
cirugfa. Las diferentes series demuestran
que se presenta en entre un 23 y 52% de
las artroplastias'’?°. El uso de bifosfonatos
pre y posoperatorios disminuye esta inci-
dencia, si bien en casos especialmente agre-
sivos puede estar indicada la administra-
cién de bajas dosis de radioterapia.

La cementacién o no de la artroplastia de
cadera en el paciente con enfermedad Gsea
de Paget constituye un tema de controver-
sia que todavia no ha sido zanjado. Las
primeras series publicadas sobre artroplas-
tia de cadera en el Paget fueron todas sobre

17,1921 " Qe observa en

caderas cementadas
dichas series la frecuente aparicién de
radiolucencias en el interfaz cemento-hue-
so, llegando hasta el 15% de los compo-
nentes acetabulares y hasta el 30% de los
componentes femorales, si bien las tasas
de aflojamiento protésico clinico eran mu-
cho menores (15% en conjunto)'’.

En 1999, Hozack et al publican la primera
revisién de artroplastias de caderas pagéticas
no cementadas®’. Diversas series publicadas
desde entonces, asi como las del mismo Ho-
zack, demuestran una disminucién de la tasa
de aflojamiento aséptico asi como de las ra-
diolucencias radiolégicas en las artroplastias
no cementadas'® 2>, Parece, por lo tanto,
que la tendencia actual es no cementar los
componentes protésicos en las artroplastias
de cadera en la enfermedad de Paget dsea.
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Una tltima complicacién a considerar,
fundamentalmente a la hora de realizar
cirugia de revision, es que la propia cirugia
puede desencadenar la reactivacién de la
fase destructiva de la enfermedad, gene-
rando una oste6lisis precoz y de rdpido
desarrollo alrededor de los componentes
protésicos® ?. El control preoperatorio de
la enfermedad con bifosfonatos constituye,
al igual que en anteriores complicaciones,
la profilaxis mds eficaz de la que se dis-
pone.

ARTROPLASTIA DE RODILLA

La necesidad de artroplastia de rodilla es
mucho menor que la de cadera en el pa-
ciente con Paget. De esta forma, la biblio-
graffa al respecto es también escasa®®?%.
El principal problema que aparece en la
artroplastia de rodilla pagética es la falta
de espacio que condicionan las deformida-
des Gseas. Se recomienda realizar la resec-
cién patelar en primer lugar y liberar el
retindculo extensor lateral en todos los ca-
sos en los que se observe este déficit de
espacio.

La afectacién de la tibia por la enfermedad
puede producir una mayor debilidad de la
misma, aumentando el riesgo de avulsién
de la tuberosidad tibial anterior durante
la cirugia.

Las deformidades 6seas de larga evolucién
pueden condicionar la aparicién de con-
tracturas de partes blandas que se deberin
solucionar durante el acto quirtdrgico de la
artroplastia. Por otro lado, dichas defor-
midades pueden hacer imposible el uso de
guias intramedulares para las resecciones
femorales y tibiales, por lo que en la ma-
yoria de los casos se precisard del uso de
gufias extramedulares. Los sistemas de na-
vegacion pueden tener su aplicacién en la
resolucién de estos problemas.

CIRUGIA DE LA PATOLOGIA
VERTEBRAL OCASIONADA
POR EL PAGET

La enfermedad de Paget afecta a la colum-
na vertebral hasta en un 33% de los pa-
cientes, siendo la regién lumbar la mds
frecuentemente afectada®.

Antes de tratar un dolor vertebral en un
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paciente con Paget 6seo debe analizarse
bien el origen de dicho dolor, ya que el
dolor de columna puede ser multifactorial
en esta enfermedad. La afectacion del cuer-
po vertebral por los procesos de destruccién
y remodelacién 6sea por la propia enfer-
medad puede manifestarse de forma dolo-
rosa. Por otro lado, las fracturas vertebra-
les patolégicas pueden verse enmascaradas
por la alteracién del patrén 6seo, por lo
que deben ser descartadas. La deformidad
de los cuerpos vertebrales condicionada por
la evolucién del Paget puede ocasionar
radiculopatias compresivas o mielopatia
por estenosis de canal vertebral. Ante un
cambio repentino en el patrén del dolor
debe descartarse también una degeneracién
sarcomatosa de la propia enfermedad.
Asimismo, no todo sintoma neurolégico
debe achacarse a la compresién producida
por la deformidad de los cuerpos vertebra-
les. La afectacién craneal, tipica de la en-
fermedad de Paget, puede condicionar un
platibasia con clinica neurolégica. El au-
mento de vascularizacién del hueso verte-
bral pagético puede desviar el flujo medu-
lar produciendo un sindrome de robo
arterial.

La afectacién vertebral por la enfermedad
de Paget ésea presenta tipicamente una
buena respuesta al tratamiento médico con
bifosfonatos y antiinflamatorios no este-
roideos, por lo que es poco frecuente que
se precise cirugia. En los raros casos en los
que estd indicada, deben tenerse en cuen-
ta las consideraciones previamente realiza-
das sobre la hipervascularizacién 6sea y las
frecuentes deformidades, por lo que es fun-
damental una buena planificacién de la
intervencion.

DEGENERACION
SARCOMATOSA DEL PAGET

Segtin los estudios publicados, el 0,7% de
los Paget sufren una degeneracién sarco-
matosa®®. La malignizacién es mds frecuen-
te en pacientes mayores de 70 afios con
enfermedad poliostética avanzada (hasta
5-10%) y se localiza principalmente en
pelvis, fémur, himero y tibia. La degene-
racién puede producirse hacia diferentes
estirpes tumorales, siendo la més frecuen-
te la malignizacién hacia un osteosarcoma
secundario’’.
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Un dolor progresivo que no cede con me-
didas habituales o cambios bruscos en el
patrén doloroso ya existente deben poner
al cirujano ortopédico alerta sobre esta
posible complicacién. La otra forma fre-
cuente de presentacién la constituyen las
fracturas patolégicas, estimiandose que
hasta un 50% de las degeneraciones sar-
comatosas comienzan de esta forma®. Si
en la radiografia se observa un patrén li-
tico en la zona fracturada, la sospecha debe
ser ain mayor y se considera indicada la
toma de biopsias para estudio anatomopa-
tolégico.

La agresividad de estas malignizaciones
suele ser mayor que la de los respectivos
tumores primarios con los que se corres-
ponden, por lo que estd indicada una re-
seccién o amputacién amplia o radical,
asociando tratamientos adyuvantes cuando
esté indicado.

CONCLUSIONES

Las caracteristicas especificas que presenta
el hueso de los pacientes con enfermedad
de Paget hacen que sea imprescindible una
planificacién quirtrgica estricta, tenien-
do presentes las posibles complicaciones
que puedan aparecer, previa a todo proce-
dimiento quirdrgico.

Deben evitarse las inmovilizaciones pro-
longadas en estos pacientes, ya que es fre-
cuente el desarrollo de cuadros de osteo-
penia en las extremidades inmovilizadas,
que pueden incluso tener repercusiones
sistémicas.

Siempre se deben prever pérdidas hemdti-
cas mayores de las esperadas para cada tipo
de cirugia, de acuerdo con la mayor vas-
cularizacién del hueso pagético.

Estard indicada la realizacién de osteoto-
mias tanto para el tratamiento de las de-
formidades éseas como de forma asociada
a artroplastias. La tendencia actual es hacia
el uso de artroplastias de cadera no cemen-
tadas.

Ante cualquier cambio en el patrén dolo-
roso o fracturas patolégicas hay que tener

en cuenta que puede haber una degenera-
ci6én sarcomatosa enmascarada.
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