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RESUMEN

Introduccion: La enfermedad de Paget es un trastorno metabodlico de etiologia desconocida, secundario a un incremento en la
funcion de los osteoclastos y la consecuente respuesta de los osteoblastos a la formacién exagerada de hueso. Compromete con
mayor frecuencia el fémur proximal y, a menudo, se diagnostica incidentalmente. Se presenta el caso de una mujer con antece-
dente de enfermedad de Paget y pseudoartrosis de cadera izquierda, con indicaciones de prétesis total de cadera izquierda y un
episodio Unico de luxacién, sin complicaciones posteriores y una adecuada evolucién. Conclusién: El manejo quirdrgico en casos
de fractura de cadera permite restablecer la marcha y mejorar la calidad de vida de los pacientes con enfermedad de Paget. A
pesar de ser una patologia que dificulta el manejo de los pacientes, la enfermedad de Paget no es una contraindicacién para la
artroplastia total de cadera y permite mejorar el dolor y recuperar la funcionalidad.
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Total Hip Arthroplasty in a Patient with Paget’s Disease: A Case Report

ABSTRACT

Introduction: Paget’s disease is a metabolic disorder of unknown etiology, secondary to an increase in the function of osteoclasts
and the consequent response of osteoblasts to excessive bone formation. It most commonly involves the proximal femur and is
often diagnosed incidentally. We present the case of a woman with a history of Paget’s disease and nonunion of the left hip, with
indications for a total left hip prosthesis and a single episode of dislocation, without subsequent complications and an adequate
evolution. Conclusion: Surgical management in cases of hip fracture allows to restore walking and improves the quality of life of
patients with Paget’s disease. Despite being a pathology that makes patient management difficult, Paget’s disease is not a contra-
indication for total hip arthroplasty and allows the improvement of pain and restoration of functionality.
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Level of Evidence: IV

INTRODUCCION

La enfermedad de Paget es un trastorno metabdlico secundario a un incremento en la funcién de los osteoclastos
y la consecuente respuesta de los osteoblastos a la formacion exagerada de hueso. De etiologia desconocida y con
un comportamiento multifactorial, la enfermedad de Paget compromete con mayor frecuencia el fémur proximal y
es diagnosticada, en la mayoria de los casos, de forma incidental por aumento en la fosfatasa alcalina o por hallaz-
gos radioldgicos. La piedra angular del manejo es la terapia antirresortiva con bifosfonatos y, en casos de fracturas,
la fijacién interna o inclusive la artroplastia total de cadera se convierte en una alternativa para mejorar la calidad
de vida del paciente.
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El propésito del presente trabajo es presentar la evolucion a corto plazo (3 afios) de una paciente con enfermedad
de Paget llevada a artroplastia total de cadera, luego de la falla en la fijacién interna con clavo intramedular largo
para el manejo de una fractura subtrocantérica, con el fin de aportar una alternativa terapéutica en casos de frac-
turas con pseudoartrosis 0 no union.

CASO CLINICO

Mujer de 63 afios, residente en la ciudad de Medellin, Colombia. Se trataba de una trabajadora independiente con
diagndéstico previo de enfermedad de Paget de presentacion poliostética e historia familiar de enfermedad de Paget,
diagnosticada de forma incidental por los hallazgos radioldgicos y el antecedente familiar. En 2015, la paciente
sufre una caida desde su propia altura y se comprueba fractura subtrocantérica de cadera izquierda, a la cual se le
dio manejo quirdrgico en otra institucién. Se considera que la fractura se presentd en hueso previamente patoldgico
y comprometido por la enfermedad de Paget (Figuras | y 2).

Figura 1. Fractura subtrocantérica de cadera izquierda en fémur patolégico, con hallazgos
radioldgicos sugestivos de enfermedad de Paget (“imagenes en copos de algodén™).
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Figura 2. Radiografia de control posoperatorio de osteosintesis de fémur proximal con
clavo intramedular bloqueado largo.

Durante la evolucién posoperatoria por la presencia de pseudoartrosis (diagnosticada a los 6 meses de la opera-
cién y manejada en otra institucidn), se realiza retiro de material de osteosintesis (clavo intramedular bloqueado) y
reseccion de la cabeza femoral, por lo que queda en artroplastia de reseccion (Figuras 3 y 4).

En 2016, la paciente consulta en la institucién por persistencia de dolor intenso y limitacién para la marcha en
cadera izquierda, con radiografia de control que evidencia pérdidas 6seas masivas del fémur proximal, cicatriz qui-
rirgica sana y ausencia de signos de infeccion. Después de la evaluacion por multiples especialistas y la valoracion
por parte del Centro de Cuidado Clinico de Reemplazos Articulares, se considera que la paciente es candidata para
cirugia y se programa la colocacién de proétesis total de cadera izquierda.
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Figura 3. Pseudoartrosis de la fractura, osteolisis de la cortical medial del fragmento
proximal del fémur e imagen que sugiere fractura del cuello femoral.

Figura 4. Radiografia de control posoperatorio de retiro de material de
osteosintesis mds artroplastia de interposicién con reseccion de la cabeza femoral.
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En febrero de 2018 se realiza dicha intervenciéon mds osteotomia correctora de fémur proximal y ostectomia
proximal a nivel del trocdnter por abordaje posterolateral, sin complicaciones. Se implanta acetdbulo no cemen-
tado 44 x 28, 4 tornillos de fijacidn acetabular, inserto de polietileno altamente entrecruzado 44 x 28, véstago de
revision no cementado 140 mm x 13 mm con metdfisis proximal, con aleta para fijacién de mecanismo abductor
de la cadera y cabeza de cromocobalto 28M (Figura 5).

Figura 5. Radiograffa de control posoperatorio de prétesis total de cadera izquierda mds osteotomia y ostectomia del
fémur proximal.

En marzo de 2018, sin antecedente de caida, la paciente consulta por el servicio de urgencias de la institucién por
dolor intenso en cadera izquierda, acortamiento de la extremidad y limitacion para el apoyo y la marcha. La radio-
grafia de control evidencia luxacidn posterior de protesis total de cadera izquierda (Figura 6). Tras varios intentos
de reduccidn cerrada de la luxacién bajo anestesia general y persistencia de inestabilidad, se realiza reduccién
abierta de luxacidn de proétesis, con hallazgo intraoperatorio de desinsercion de mecanismo abductor de la cadera,
sin signos de infeccién o aflojamiento de los componentes, por lo que se realiza reparacion y nueva fijacion a aleta
de metéfisis de vastago femoral, sin complicaciones (Figura 7).

Con posterioridad a la reduccidn abierta, la paciente presenta evolucidn clinica y radioldgica satisfactoria (se-
guimiento de 3 afios), con dolor leve ocasional, marcha con bastdn, reintegro a sus actividades laborales, arcos de
movilidad de 0 a 110°, abduccién de 30°, rotacién interna de 20° y rotacion externa de 20°. A la fecha, no ha tenido
otros episodios de luxacién y las radiografias de control al afio y a los 3 afios no muestran signos de aflojamiento
u osteolisis (Figura 8).
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Figura 7. Radiograffa de control posoperatorio de reduccidn abierta de luxacién y reinsercién
del mecanismo abductor de la cadera.
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Figura 8. De izquierda a derecha: Radiografia de control posoperatorio al afio, sin luxaciones, aflojamiento u osteolisis.
Radiograffa de control posoperatorio a los 3 afios, sin aflojamiento u osteolisis de la prétesis.

DISCUSION

La enfermedad de Paget u osteitis deformante, descrita por primera vez por Sir James Paget en 1877 en el Hos-
pital St. Bartholomew’s, en Londres,'? es un trastorno metabdlico secundario a un incremento en la funcién de los
osteoclastos y la consecuente respuesta exagerada de los osteoblastos a la formacién de hueso, lo que lleva a una
pérdida completa de la homeostasis 6sea.' La prevalencia es mayor en pacientes mayores de 55 afios y en paises
como Gran Bretaiia (3-5%), Estados Unidos, Canad4, Australia y Nueva Zelanda.'

La etiologia atin es desconocida, pero la hip6tesis mds aceptada es que la infeccidn latente por parte de virus de
la familia Paramixoviridae (virus del sarampion, virus sincicial respiratorio, virus moquillo canino) en individuos
genéticamente predispuestos puede desencadenar la enfermedad.’ Aproximadamente, el 15% de los pacientes
tienen antecedente familiar de la enfermedad, que obedece a una herencia de tipo autosémico dominante con pe-
netrancia incompleta, en donde casi la mitad de los pacientes tienen antecedente familiar y el 5-10% de aquellos
con enfermedad de novo tienen mutacion en el gen SQSTMI, codificado en p62 y responsable de una produccién
proteica fundamental en la regulacién de la funcién del osteoclasto.*

Sin embargo, se sabe que algunos factores externos pueden influir en el desarrollo de la enfermedad, que asume
un comportamiento multifactorial, donde la nutricién del paciente, la exposicién a infecciones y el sedentarismo
pueden jugar un papel importante.*

En condiciones fisioldgicas, el esqueleto humano presenta una remodelacién completa cada 2 a 4 afios, con la
aparicién de 3-5 nicleos de osteoclastos en actividad en cada regién anatémica, pero en los pacientes con enfer-
medad de Paget, los osteoclastos, ademds de aumentar su actividad en casi 9 veces, aumentan en nimero (10 a 100
veces mds de lo normal), lo que lleva a una formacién de aproximadamente 100 nicleos de actividad osteoclastica,
que por retroalimentacidn positiva permiten el aumento del reclutamiento de osteoblastos y la consecuente forma-
cién de matriz 6sea.'>¢

Aunque en la enfermedad se presenta actividad tanto osteocldstica como osteobldstica, hay tres fases bien di-
ferenciadas que explican su fisiopatologia y que pueden ocurrir simultineamente en diferentes sitios anatémicos.
En la primera fase o fase osteolitca, hay un aumento en la resorcién ésea e hipervascularizacién. En la fase dos o
fase mixta (osteobldstica/osteocldstica), ademds de la constante resorcién 6sea por parte de los osteoclastos, hay
un incremento en la formacién de nueva matriz dsea por parte de los osteoblastos; sin embargo, la mineralizacién
de esta matriz no es la adecuada, lo que lleva al reemplazo de hueso lamelar por tejido dseo al azar, con menor
capacidad deformante y resistencia. En la fase tres o fase esclerosa, la actividad osteoclastica disminuye y da lugar
a la formacion de un tejido 6seo desordenado, denso y escleroso.'’.

En la mayoria de los pacientes, el diagnéstico de enfermedad de Paget es incidental, ya sea por el hallazgo de
niveles de fosfatasa alcalina aumentados o por los hallazgos radiolégicos caracteristicos, con el 20-25% de los
casos asintomadticos. No obstante, muchos pacientes pueden cursar con dolor dseo, deformidades esqueléticas,
fracturas, sordera, sintomas de compresién nerviosa o cefalea por deformidad del craneo, sintomatologia que esta
relacionada con el compromiso de un solo hueso (forma monoostética) o de varios huesos (forma poliostética).
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En cuanto al dolor 6seo, hay que tener en cuenta que es un dolor que aumenta con el reposo, es de predominio
nocturno, mejora con la actividad y es de muy dificil manejo analgésico, por lo que, en muchos casos, lleva a la
sospecha inicial de un cuadro oncoldgico. Cabe sefialar que el tumor mds frecuente en los pacientes con enferme-
dad de Paget es el osteosarcoma, con una incidencia de 0,2-1%."

Las deformidades 6seas caracteristicas son tibia en antecurvatum (tibia en sable) y fémur en ante y laterocurva-
tum (fémur en cayado), lo que explica la frecuencia en la ubicacién de las fracturas de estos pacientes, las cuales
pueden ser traumaticas o patoldgicas; estas se presentan con mayor frecuencia distales al trocanter menor en el
fémur (20-80%)* y en el tercio proximal de la tibia. El compromiso de la pelvis generalmente es asintomatico,
excepto cuando hay compromiso de la articulacién coxofemoral y protrusio acetabular.®!

Otras manifestaciones clinicas incluyen complicaciones cardiovasculares asociadas a disminucién de la resis-
tencia vascular periférica y aumento del gasto cardiaco, nefrolitiasis, hipercalcemia e hiperuricemia, entre otras.

Como ya se menciond, los pacientes con enfermedad de Paget presentan aumento en los niveles de fosfatasa
alcalina, los cuales estdn estrechamente relacionados con la extension y gravedad de la enfermedad. Sin embargo,
hay pacientes que pueden cursar con valores normales o discretamente elevados. Con el fin de descartar los falsos
positivos, se debe medir la fosfatasa alcalina especifica de hueso y efectuar pruebas de funcién hepética.''. Los
niveles de calcio sérico y 25-hidroxi vitamina D generalmente son normales.

Los hallazgos radioldgicos incluyen, en la primera fase, areas bien delimitadas de osteolisis; en la segunda fase,
la aparicién de dreas en “copos de algodén”, lo que indica la actividad dsea mixta, y, en la tercera fase, dejan de ser
predominantes las imdgenes liticas, para pasar a ser predominante el hueso con caracteristicas esclerosas. Aunque
las radiografias representan una gran ayuda para el diagndstico, la mejor ayuda diagndstica para identificar la pre-
sentacion poliostética es la gammagrafia dsea. '

En cuanto al tratamiento, la piedra angular es la terapia antirresortiva con bifosfonatos (dcido zoledrénico, pa-
midronato, alendronato, risedronato), la cual estd indicada en circunstancias especificas: 1. pacientes sintomaticos
por lesiones dseas activas; 2. como profilaxis en pacientes con evidencia de lesiones activas en dreas de alto riesgo
(huesos de carga o sitios de potencial compresion nerviosa); 3. niveles de fosfatasa alcalina 2 a 4 veces por encima
del limite superior; 4. prequirtrgica, cuando el procedimiento involucra tejido 6seo afectado por la enfermedad; y
5. hipercalcemia secundaria a inmovilizaciéon.'

En los casos de reacciones adversas a los bifosfonatos por sintomatologia gastrointestinal, fracturas atipicas,
fibrilacién auricular, osteonecrosis de mandibula, hipocalcemia o dolores musculoesqueléticos, o cuando se en-
cuentra contraindicado su uso (insuficiencia renal estadio IV y V, embarazo), se puede reemplazar la terapia con el
uso de calcitonina SC, ya aprobada por la FDA.!

Cabe sefialar que todo paciente con fractura debe ser manejado de forma integral, con el fin de mejorar su calidad
de vida y lograr el rapido reintegro del paciente a su actividad diaria, lo que disminuye las complicaciones poste-
riores. Hay que tener en cuenta que, por la fisiopatologia de la enfermedad y las diferencias biomecanicas 6seas,
muchas de las fracturas, ya sean manejadas de forma ortopédica o con fijacién interna, pueden presentar retardo en
la consolidacién (promedio de 26-42 semanas para consolidar),'>* no unidn o inclusive falla, lo cual representa un
reto para el médico tratante,'” tal como se describe en este reporte.

Teniendo en cuenta el caso de nuestra paciente, la artroplastia total de cadera ha redundado en muy buenos
resultados funcionales, tanto la cementada como la no cementada; sin embargo, se ha demostrado que la hiper-
vascularidad dsea, el tejido escleroso y el sangrado abundante que se puede presentar durante la cirugia limitan la
penetracion e interdigitaciéon del cemento, lo que lleva a un mayor riesgo de aflojamiento a largo plazo por parte
de las prétesis cementadas,'>'las que causan casi el 15% de las revisiones en estos pacientes.®!>” Esta situacion
ha llevado a un aumento en el uso de implantes no cementados y el manejo conjunto pre- y posoperatorio con
terapia antirresortiva, la cual permite una disminucién de la actividad de la enfermedad y del sangrado, el manejo
del dolor y la reduccién de la tasa de complicaciones a largo plazo.'®!” Por esta razon, en el caso presentado, se
decidi6 realizar una artroplastia total de cadera no cementada, con tallo de revision, por las condiciones del tejido
oseo del fémur, secundario al retiro del material de osteosintesis previamente implantado, y también, para evitar
complicaciones tanto intraoperatorias como posoperatorias, mds prevalentes en estos pacientes (como fue el caso
de luxacién o desinsercién del mecanismo abductor de la cadera). La cuidadosa seleccién y utilizacién de los im-
plantes permite el adecuado manejo de dichas complicaciones y su minimizacién a futuro.
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CONCLUSIONES

La enfermedad de Paget no es una contraindicacién para las artroplastias totales, a pesar de ser una patologia que
dificulta el manejo de los pacientes con antecedentes de fractura. Aun cuando dicha afeccién aumenta la compleji-
dad del procedimiento por la calidad dsea, las caracteristicas fisioldgicas 6seas y el alto riesgo de complicaciones,
las artroplastias totales se encuentran indicadas con el fin de mejorar la calidad de vida del paciente y, en la medida
de lo posible, conseguir la desaparicién del dolor y de la limitacién funcional.

El propésito de este articulo fue presentar una alternativa quirdrgica para pacientes con este tipo de comorbilida-
des y dar cuenta de su adecuada evolucion, la cual nos permite aumentar el abanico de posibilidades en pacientes
que, en otras ocasiones, se manejaban de forma definitiva con reseccién de la cabeza femoral (artroplastia tipo
Girdlestone) y apoyo protegido.

Sin embargo, no se puede perder de vista el alto riesgo de complicaciones intra- y posoperatorias, por lo que
el manejo de estos pacientes debe estar en manos expertas con el objetivo de minimizar dichos riesgos, asegurar
el éxito del procedimiento y manejar de forma adecuada las posibles eventualidades a futuro, como el dolor, el
aflojamiento o, inclusive, la infeccién.

Consideraciones éticas
Se cont6 con el consentimiento informado de la paciente y autorizacién y aprobacién por parte del comité de
ética en investigacion de la Clinica el Rosario - Sede Centro, Medellin, Colombia.
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