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Reumatologia clinica en imagenes '

Malignizacion en la enfermedad de Paget

Piedad Ledn Rubio, Marta Llanes Gémez, José Javier Pérez Venegas y Sergio Garcia Pérez

Seccion de Reumatologia. Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz. Espafia.

Caso clinico

Mujer de 88 afios diagnosticada de enfermedad de Paget
en pala iliaca derecha desde hacia un afio sin necesidad
de tratamiento. Acude a urgencias por dolor en la cadera
derecha, de 3 meses de evolucién, que empeora con el
movimiento, la despierta por la noche y no cede con
analgésicos habituales. La exploracién sistémica y neu-
rolégica fue normal y en el aparato locomotor se objeti-
v6 dolor a la palpacién y limitacién a la movilizacién ac-
tiva y pasiva de la cadera derecha en todos los planos, sin
aumento de partes blandas. El estudio hematoldgico,
bioquimico y de metabolismo éseo fue normal, con pro-
teina C reactiva (PCR) y velocidad de sedimentacion
globular (VSG) normales y con fosfatasa alcalina (FA)
de 130 (normal, 20-140) U/L. La radiografia simple de
pelvis puso de manifiesto una lesién litica de gran tama-
fio en el seno de un hueso pagético en pala ilfaca derecha
con destruccién cortical y fracturas (fig. 1). Se realizé
una tomografia computarizada (T'C) de pelvis y caderas
que confirmé la presencia de una lesién litica con gran
destruccién 6sea, indicativa de osteosarcoma (fig. 2).

Diagndstico y evolucion

La biopsia de la lesién fue compatible con osteosarco-
ma. La gammagrafia ésea mostré que la lesién estaba
localizada, sin afectar a otras estructuras. La paciente, al
no ser candidata a tratamiento quirdrgico por su edad y
la localizacién de la lesion, pasé a cuidados paliativos
para control del dolor. Murié a los 6 meses por des-
compensacién de insuficiencia cardiaca.

Discusion

La enfermedad de Paget es un trastorno de causa des-
conocida cuya prevalencia depende de la edad, el pais y
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el drea geografica, asi en Espafia la prevalencia es del
1% en la poblacién mayor de 55 afios, mientras que en
Reino Unido es del orden del 4,5%. Se caracteriza por
un remodelamiento éseo excesivo y anormal en zonas
localizadas del esqueleto. Puede observarse como ha-
llazgo casual en una radiografia. La clinica varia en fun-
cién de su localizaciéon y la distribucién de las

Figura 1. Radiografia simple de pelvis que muestra lesién litica de
gran tamarfio en el seno de un hueso pagético en pala iliaca dere-
cha con destruccion cortical y fracturas.

Figura 2. Tomografia computarizada (con reconstruccion tridimen-
sional) de pelvis y caderas que muestra destruccion dsea en pala
iliaca derecha.
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lesiones™. Entre las complicaciones asociadas a esta en-
fermedad, la degeneracién maligna aparece en menos
del 1% de los pacientes de 55-80 afios de edad, funda-
mentalmente en varones y pacientes con enfermedad
poliostética®*. Los tipos celulares mds frecuentes son el
osteosarcoma (50-60%), el fibrosarcoma (20-25%) y el
condrosarcoma (10%). Las localizaciones mas tipicas
son el fémur, la pelvis y el himero, son mds raras las
vertebrales. Suele presentarse con dolor intenso de re-
ciente aparicién, resistente al tratamiento que se acom-
pafia de masa en partes blandas. Hay ocasiones en que
una fractura puede ser el primer sintoma de la degene-
racién sarcomatosa.

Radiolégicamente, estas lesiones suelen ser liticas, junto
a masa de partes blandas, destruccion cortical, espicula-
cién dsea y/o fracturas sin signos de consolidacién. Se
acepta que un incremento en la VSG o la FA puede estar
relacionado con la presencia de sarcoma. Nuestro caso
tiene como peculiaridad la normalizacién de las pruebas
bioldgicas, las que no nos ayudaron en el seguimiento de
la paciente. Este hecho también se observa en la revisién
de Cerdi et al*, donde se indica que no hay correlacién
entre los hallazgos bioldgicos y la malignizacién®.
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El abordaje terapéutico incluye, dependiendo de la lo-
calizacién, la méxima reseccién quirdrgica de la masa
tumoral, quimioterapia y, a veces, radioterapia. No obs-
tante se considera que el pronéstico es infausto con una
supervivencia del 8% de los pacientes a los 2 afios. Las
causas de muerte suele ser metdstasis pulmonares o
complicaciones locales de la enfermedad.
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