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JNTRODUCCION 

La enf"ennedad de pagel ósea (Osteltis Defonnante) es un tema .. dificil" de la 
ciencia médica. no solamente porque af"ecta principalmente a la población de 
edad avanz.ada. sino porque sus manif"estaciones involucran a wia gran variedad 
de especialidades entre quienes ningún solo grupo es capaz. o desea, tomar 
una responsabilidad global para el manejo de la condición. Sin embargo ésta es 
una importante causa de morbilidad en Jos ancianos, af"ectando 
aproximadamente al 4% de Ja población de más de 60 aftas en el Reino Unido, 
y proporciones similares entre muchas de las otras naciones none-Europeas. 
Descrita originalmente por .James Pagel en 1871, es una enf"ermedad de 
etiologfa desconocida,. involucrándose cienos virus ( Sarampión, 
Paramixovirus. Sincitial Respiratorio.etc .. ) relacionándose con anllgenos de 
histocompatibilidad DnY2, Dqwl y DPW4 (9,11). Fisiopatologicamente se 
caracteriza inicialmente por resorción ósea excesiva y subsecuentemente por 
formación excesiva de hueso. El depósito irregular. y con frecuencia rápido de 
este nuevo hueso, en gran medida laminar. provoca un awnento del número de 
lineas cementares irregulares y prominentes que otorga a los huesos un patrón 
caracterlstico en .. MOSAICO" asociado con una vascularidad local extensa y 
wia gran cantidad de tejido fibroso en la médula adyacente . La enf"ermedad es 
f"ocal porque algunas porciones del hueso se respetan siempre, 
independientemente de qué tan diseminado sea el proceso ••pAGETICO" (1). 

La enf"ermedad predomina en los hombres y se detecta casi siempre después de 
los 40 aftas de edad. Puede haber agn>gación f"amiliar (2). Según los estudios de 
autopsias la incidencia estimada es aproximadamente del 3% ; probablemente 
esta incidencia aUDtenta con la edad. Los estudios radiológicos muestran una 
frecuencia inf"erior al 1% en las poblaciones adultas de Estados Unidos. Gran 
Bretafta y Australia. Esta eruermedad es rara en India, .Japón, Oriente Medio y 
Escadinavia (3). 

Se ha hallado que los osteoclastos de pacientes con enf"ermedad de Pagel del 
hueso contienen inclusiones intranucleares y citoplásrnicas que se parecen 
mucho a las nucleocápsides del virus del sarampión y reacciona por 
inmunoOuorescencia con anticuerpos contra dicho virus (12). Más aun • en 
osleoclastos de pacientes con Pagel se ha detectado ARN mensajero que 
codifica para este virus. No obstante, todavía no se ha establecido el papel 
preciso de este virus o de otros virus en la patogenia de la enf"ermedad (2). 
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El evenlo primario en la enf"ermedad de Paget es probablemente una resorción 
f"ocal inlensa del hueso (fase osteolitica) que lleva a la formación de lagunas de 
reabsorción tlpicas que están llenas de osleoclastos. En elapas tempranas de la 
enf'ennedad de la osleólisis se acompafta por un cierto elemento de reparación 
que usualmenle se observa en regiones focales cerca de las zonas de resorción 
excesiva. La medula grasa o hematopoyética local es reernp187Jlda por un 
eslroma de !ejido conjunlivo fibroso laxo que frecueniemenle es hipervascular 
(2). 

El proceso pagelico ocWTe en hueso ranlo esponjoso como cortical. El patrón 
en mosaico que es caraclerlslico y diagnostico de la enf"ermedad de pagel 
resulla del deposilo anormal de hueso laminar. En algunos pacienles la lasa de 
resorción del hueso disminuye al tiempo que la formación continúa,. lo que 
resulta en una masa ósea awnenlada por unidad de volwnen (fase osleoblástica 
o esclerólica). Sin embargo, por lo general se observa un acoplarnienlo estrecho 
enlre la formación y la reabsorción. aunque la formación puede ser excesiva y 
los huesos afeclados pueden ser más grandes que lo normal (2. 13 ). 

En general pueden haber incremenlos enormes de las tasas de resorción y 
formación del hueso. las cuales cursan con con un aumenlo del flujo de iones 
minerales desde el hueso que eslá siendo reabsorbido hacia el que que se está 
formando. La malriz ósea se reabsorbe • como lo reOeja la excreción urinaria 
awnentada de péplidos que condenen bidroxiprolina. los cuales pueden exceder 
los 1000 mgs de hidroxiprolina en 24 horas. La acumulación aumenlada de 
hueso y el awnenlo de la vascularidad local explican el awnenlo de caplación 
por las lesiones de isólopos que tienen avidez por el hueso y que se emplean en 
registros cinligráficos. Los niveles de la actividad de la fosfalasa alcalina en el 
suero están elevados de manera caracterlslica. reOejando la actividad 
os1eobláslica. que es esencial para la formación del hueso, y generalmenle 
correlacionan con el grado y la actividad del proceso (10). En casos raros. la 
enf"ermedad de pagel del hueso radiográficamen1e llpica se puede asociar con 
niveles nonnales de aclividad de la fosfalasa alcalina. pero sólo cuando hay 
afección de un hueso pequefto o de una parte de un hueso (2). 
Los niveles de la actividad de la fosfalasa alcalina tienden a awnenlar 
gradualmenle Y a menudo alcanzan una mesela que es caraclerlslica para cada 
individuo, aunque en algunos casos se ven grandes OuclUaciones. Las 
disminuciones se asocian con inmovilización o inf'ecciones concomitantes. 
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En algunos pacientes que desarrollan sarcoma en el sitio de af"ección por la 
enfennedad de Pagel puede verse WUI elevación explosiva de los niveles de la 
fosfatasa alcalina (2). 
El aspecto radiográfico del hueso refleja al proceso patológico predominante y 
Ja etapa de la enfermedad. La lesión es un área focal de radiolucidez que es 
paniculannente evidente en el cráneo. donde se utiliza el término osteoporosis 
circunscripta. En Jos huesos largos. especialmente en la tibia y el fémur la 
resrción está marcada por una cufla radiolúcida que avanza.Los intentos de 
reparación se ven como islas de mayor densidad o como trabéculas 
engrosadas. En algunos casos puede aumentar las dimensiones del hueso 
afectado con engrosainiento de la corteza que progresa hasta dar un aspecto 
esclerótico. El engrosainiento del reborde pélvico o linea iliopectinea (signo del 
reborde) es un hallazgo útil para diferenciar a la enfermedad de Pagel del 
carcinoma metastásico del hueso (2). 
Los sitios más com\Ules de afección son la columna,, la pelvis,, el cráneo, el 
fémur y la tibia. En individuos con enfermedad diseminada pueden afectarse 
casi todos los huesos, incluso los pequellos. En la mayoría de los casos la 
enfennedad de pagel del hueso es asintomática. Se hace cllnicamente aparente 
cuando la afección causa dolor. deformidad microscópica. compresión de 
estructuras neutrales. fractura de un hueso involucrado. alteración de la 
estructura y fiutción de una articulación o las consecuencias del aumento de la 
vascularidad. Cuando se afecta hueso del esqueleto apendicular la piel que Je 
cubre puede estar anormalmente caliente (8). Ocasionalmente. la circulación 
excesiva en el hueso hipervascular y los tejidos blandos circundantes 
contribuye al desarrollo de insuficiencia cardiaca de gasto alto (2.1.S). 
Las manifestaciones específicas están asociadas con cada sitio de af"ección. La 
afección del craneo produce agrandamiento conspicuo de la cabeza con 
prominencia frontal y vasos sanguineos superficiales dilatados y pulsátiles. Si 
se afectan los huesos de la cara se puede observar una f"acie leonina. La sordera 
ocurre a causa de afección de los huesecillos del oldo, el hueso temporal o por 
compresión de elementos nerviosos (4.13). 
La afección vertebral sintomática puede producir dolor directamente o a causa 
de compresión nerviosa. La compresión de la médula espinal es una 
complicación rara. El dolor de las extremidades puede estar localizado sobre 
una lesión o resultar de compresión de rafees nerviosas o de afección articular 
asociada. La coxopatla secundaria a afección del hueso subcondral de la cabeza 
femoral o del acetábulo es común en la enf"ermedad de Pagel y puede 
asociarse con un grado variable de protrusión acetabular. 
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En las rodillas puede ocmrir una artropatla semejante debido a af'eceión de los 
f"émur distal o las rótulas. Puede haber hipenuicemia y gota con mayor 
frecuencia que la esperada por el azar (S,6). No se han definido las causas de 
esta asociación. 
La complicación más temida de la enCermedad de Pagel del hueso es el 
osteosarcoma. que por f"ortuna sólo ocurre en menos del 1 o/o de los pacientes. 
Olras neoplasias asociadas son los tulnores de células gigantes y los 
granulomas no neoplásicos. Algunos tumores malignos pueden metastatizar 
ocasionalmente al hueso ••pagetico" . Las complicaciones metabólicas resultan 
habitualmente por interrupción de los mecanismos que conlrolan el fino 
acoplamiento entre la formación y la resorción del hueso. La inmovilización o 
una fractura pueden conducir a hipercalcimia o. rara vez, a hipercalcemia. 
Puesto que la enf"ermedad de Paget del hueso es frecuentemente asintomática y 
no resulta en incapacidad cllnica significativa, hay muchos casos en los que no 
hay indicación para tratamiento (4.6.7). Se dispone de terapia especifica para 
sajetos sintomáticos. pero es esencial hacer una evaluación cllnica cuidadosa 
para determinar la naturaleza del dolor o la incapacidad. Los antiintlamatorios 
no esteroideos como la aspirina o la indometacina pueden suprimir el dolor, 
aunque a las dosis que se usan normalmente son incapaces de af'ectar las 
alteraciones bioqulmicas. Hay otros agentes que pueden suprimir la resorción 
del hueso (reducen la excreción urinaria de hidroxiprollna) y subsecuentemente 
producen una disminución de la f"ormación (disminuyen los niveles de 
f"osfatasa alcalina). lo cual se acompafta de reducción del dolor y mejoria de la 
función (6). 
La calcitonina sintética de salmón administrada por vía subcutánea resulta por 
lo general en mejoria cllnica al cabo de varias semanas. Los sintomas recurren 
habitualmente cuando se suspende el tratamiento. A pesar de tratamiento 
continuo. algunos pacientes pueden exhibir una meseta en la respuesta o bien 
los slntomas reaparecen y los niveles de fosf"atasa alcalina aumentan (6). 
La f"ormación de anticuerpos contra la calcitonlna de salmón son responsables 
del estado refractario en algunos pacientes. También se dispone de calcitonina 
humana. El etidronato disódico. un compuesto disf"ofonato que se administra 
por vía oral en dosis de 5 a 1 O mg/kgs/dia en cursos de no más de seis meses. 
también reduce la resorción ósea. La primera evidencia de mejoria clínica y 
bioqulmica puede ocurrir hasta que se suspende el medicamento y Ja mejoria 
puede durar más de seis meses. 
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Algunos individuos sufren un incremento paradójico temporal del dolor y un 
def"ecto de la minerali7.ación en el hueso aCectado (6). 
Nuevos dllosfonatos como el Pamidronato a dosis de IS a 30 mgldia f.V. el 
Clodronato 300 mgs/dia y el AJendronato (fosamax) 20 a 40 snsfdla son 
considerados actualmente como el tratamiento de elección. (7 .16). 

La mitramicina también es efectiva. aunque su uso debe de estar l'CStringido a 
pacientes con enfermedad grave que requieran un ef"ecto rápido o que no ball
respondido a otras formas de tratamiento (6.14). 
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qan;uyo 

El objetivo de nuestro estudio es mostrar las canocteristicas demognificas. 
clínicas. bioqulmicas y radiológicas existentes en nuestra serie de 22 casos la 
cual representa la serie más grande reportada en México; aprovechando que 
nuestra institución (HOSPITAL DE LA BENEFICIENCIA ESPAJi:IOLA) se 
caracteriza por tener una alta población de personas con ascendencia europea 
en edad geriátrica y compararlos con la bibliosrafia hasta el momento 
reportada. 
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MATERIAL Y METODOS 

Realizamos un estudio retrospectivo. descriptivo desde 1975 basta 1994 en e:J 
cual se revisaron 3200 expedientes cllnicos de pacientes llendidos en el 
Hospital Espaftol en colaboración con los servicios de .Medicina Interna.. 
Reumatologfa y Ortopedia encontrando 22 casos con diaguostico de 
Enfennedad de Paget Osea del total de expedientes. De cada expediente de los 
pacientes con Eaf"ennedad de Pagct ósea se registraron los siguientes dalos;· 
país de orisen • edad. sexo. manifes1aciones clfnicas. huesos afectados.reporte 
de laboratorio, estudios radio81'8ficos. tratamiento y complicaciones. 
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RESULTADOS: 

QEMQGBAFIA 

PAIS DE ORIGEN NUMERO DE PACIENTES PORCENTAJE 

ESPAiilA 20 90% 
MÉXICO 2 10% 

.SEXO PACIENTES EDAD 

.FEMENINO 13(59"/o) 53 A90AÑOS 

.MASCULINO 9(41%) 53 A90AÑOS 

MEDIA (66 AÑOS) 
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MANIFESTACIONES CLINICAS 

SINTOMAS PACIENTES PORCENTAJE 

. IX>LOR ÓSEO MODERADO 15 69% 

. CEFALEA OCASIONAL 15 69% 

. SÍNDROME RADICULAR 2 9% 

. ASINTOMATlCOS 7 31% 
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Af'ECTACION OSEA 

HUESO AFECTADO 

U.JACOS 

COLUMNA LUMBAR 

CRANEO 

TIBIA 

FÉMUR 

COLUMNA DORSAL 

PERONÉ. CLAVÍCULA 
ESTERNÓN Y HUMERO 

PACIENTES 

18 

9 

7 

6 

3 

2 
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PORCENTAJE 

81% 

40% 

31% 

27% 

13% 

10% 

5% 



LABQBATOBIO 

EXAMEN PACIENTES PORCENTAJE 

FOSFATASAALCALINA ELEVADA 22 100% 

• IUDROXIPROLINA URINARIA ELEVADA 
(MEDIDA EN 11 PACIENTES) 11 100% 

. CALCIO ELEVADO (HIPERCALCEMIA) 6 27% 

. FÓSFORO BAJO 2 9% 
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ESTQVIOS RADIQGRAFICQS 

SERIE ÓSEA COMPLETA: 

HALLAZGOS PACIENTES PORCENTAJE 

ACTIVIDAD OSTEOBLASTICA 22 IOO% 

ACTIVIDAD OSTEOCLASTJCA 22 100% 

GAMAGRAMA OSEO Te 99 (REALIZADO EN 11 PACIENTES) 

HALLAZGOS PACIENTES PORCENTAJE 

. ZONAS DE HIPERCAPTACION 11 100% 
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TQPQGBAFfA DE CQLUMNA (1 PACIENTE) 

.HALLAZGOS 

. FORMACION OSTEOFITICA 

. FASE EXPANSIVA ÓSEA 

. HERNIA DISCAL (U-LS) 
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Rx LATERAL DE CRANEO. MOSTRANDO PATRON EN MOSAICO 
(FASE MIXTA) TlPICO DE ETAPA AVANZADA DE ENFERMEDAD DE 
PAGETOSEA. 
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Rx AP DE PELVIS, QUE MUESTRA FASE ESCLEROSA., EXPANSIVA 
DE LA HEMIPELVIS IZQUIERDA INCLUYENDO RAMAS ISQUl
ll.IOPUBICAS. 
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Rx DE PELVIS AP. QUE MUESTRA FASE MAS AVANZADA 
EXPANSIVA Y ESCLEROTICA. 
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TRATAMIENTO 

MEDICAMENTO PACIENTES PORCENTAJE 

. AINES 11 50% 

. CALCITONINA DE SALMÓN 
AINES 6 24% 

ETIDRONATO 3 12% 

. ESTEROIDES 2 10% 
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DISC:USION 

La enfennedad de Paget ósea en una alteración en el remodelamiento óseo, 
que se presenta más frecuentemente en la sexta década de la vida 
excepcionalmente antes. en cuya etiología se han involucrado antecedentes 
hereditarios. nutricionales. factores ambientales (virus) y genéticos. Con 
manif"esraciones clínicas en etapas tmdfas de la enfennedad. por lo que 
generalmente no se reconoce en f"ases iniciales. siendo un reto para el 
reumatologo. internista. ortopedista • endocrinologo y más para el medico 
general poder diagnosticarla al inicio. evitando de esta manera múltiples 
complicaciones. mejor respuesta al tratamiento y por lo tanto disminución de 
costos para el paciente. Sin embargo es necesario además del buen criterio 
clínico. del apoyo en los estucüos imageneologicos y de laboratorio para poder 
cüagnosticar la enfennedad de Paget Osea en etapa temprana y mejorar el 
pronostico. Debido a la limitación en muchas poblaciones. asf como en algunas 
ciudades. no solo de este país sino de todos los paises subdesarroUados de 
contar con instituciones dotadas con la tecnología adecuada para poder 
diagnosticar esta enfermedad. En México existe un alto incüce de inmigrantes 
europeos y una alta población mesti7.a con riesgo de desarrollar enfennedad 
de Pagct Osea. cuyo diagnostico generalmente se realiza en etapas tardías de 
la enfennedad. no solamente por la poca sintomatología que presentan los 
pacientes sino por las limitaciones antes mencionadas. La utilidad del 
diagnostico temprano en la enfennedad de Pagct. mejorarla el pn>nostico. por 
la eficacia del tratamiento en sus f'ases iniciales. reportándose cada vez más 
mejores resultado con el uso de los bif'osf'onatos. Proponemos por lo tanto 
realizar estudios prospectivos para conocer el verdadero impacto de la 
enfennedad de Paget ósea en México. en relación con lo casos reportados por 
afio. la influencia del medio ambiente en cuanto a la evolución de la 
enfennedad y factores genéticos. 
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CQNCLVSIQNES 

1.- En nuestro medio la enf"ennedad de Pagel Oseo parece presentarse más 
&ecucntemente en mujeres. sin antecedentes f"amiliares y en edad avanzada con 
ascendencia Europea. 

2 .- EL 31 % de Jos pacientes pennanecieron asintomáticos. por lo que el 
diagnostico en estos pacientes es dificil en etapas tempranas de la enf"ennedad, 
siendo los estudios radiologicos la pieza angular para definir el diagnostico y 
los antecedentes étnicos en nuestro medio. 

3.- No hubo dif"erencias en los hallazgos bioquimicos y radiologicos con 
respecto a otras series publicadas. 

4.- Ninguno de nuestros pacientes desarrollo sarcoma como complicación de la 
enfennedad, lo cual apoyaría la presentación poco frecuente de esta 
complicación. 

S.- Se deben realizar estudios mas rigurosos desde el punto de vista 
epidemiologico para observar el verdadero impacto de la enfermedad de Pagel 
en México y ver la influencia de nuestro medio en la etiología y evolución de la 
enfermedad. 

6.- El tratamiento depende de la sintomatologia dolorosa, en cortjunto con 
indice de fractura y/o neurocompresión, así como alteración en los Indices 
bioquímicos; por lo que solo en 7S% de los casos se requiere algún tipo de 
tratamiento. 
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