ADU Tip Fakiiltesi Dergisi 2002; 3(1) : 25-28

KEMIiGIN PAGET HASTALIGI;
Bir olgu ve literatiiriin gozden gecirilmesi

Taskin SENTURK', Nihat OZGEL’, Hulki Meltem SONMEZ’

OZET

Paget hastaligi kemik agrisi, deformitesi, patolojik kiriklar, norolojik bozukluklar ve osteosarkomun artmig
insidanst ile karakterize, ileri yas grubunda sik goriilen bir hastaliktir. Hastalik patogenezinde genetik faktorler
rol oynar, fakat hastaliin molekiiler temeli hala acik degildir. Histopatolojik olarak artmis osteoklast
formasyonu ve kemik yikimini takip eden asirt yeni kemik olusumu ile karakterizedir.

Tani, siklikla radyografi ¢ekilirken rastlantisal bir bulgu olarak veya beklenmeyen serum alkalen fosfataz
yiiksekligi ile konur. Paget hastaligi, hastalarda hem fonksiyonu hem de mobiliteyi azaltir ve psikolojik
problemlerle birlikte olabilir, bdylece yagam kalitesini belirgin olarak bozabilir.

Burada Paget hastaligi tanist konulan bir olgu sunulmus ve ileri yag grubunun &nemli bir hastaligi olmasi
nedeniyle, hastaligin 6zellikleri tartigilmistir.

Anahtar kelimeler: Paget hastalig1, kemik semptomlart

Paget's Disease of Bone; A Case Report and Review of the Literature

SUMMARY

Paget's disease of bone is a common condition characterized by bone pain, deformity, pathological fracture,
neurologic disorders and an increased incidence of osteosarcoma in the elderly people. Genetic factors play arole
in the pathogenesis of Paget's disease but the molecular basis of the disease remains unclear. Histopathologically
the disease is characterized by markedly increased osteoclast formation and bone resorption followed by
excessive new bone formation.

Frequently the diagnosis is made as an incidental finding on X-ray, or it is considered because of an unexpected
elevation in serum alkaline phosphatase. Paget's disease can reduce both function and mobility, and can be
associated with psychological problems. Therefore, quality of life may be reduced in patients with Paget's
disease.

We report a patient with Paget's disease and discuss features of this disorder which is of importance in the elderly

Olgu Sunumu

population.
Key words: Paget's disease, bone symptoms

[Ik defa 1877'de Sir James Paget tarafindan
tanimlanan Paget hastaligi (osteitis deformans),
geriatrik yas grubunda osteoporozdan sonra ikinci
siklikta gortilen bir hastalik olmasi nedeniyle
onemlidir.'

Paget hastaligi kemiklerin kronik, fokal bir
hastaligidir. Nadiren iskelet sistemini yaygin tutan
formlarina rastlanabilir. Genellikle 40 yasin tizerinde
ortaya ¢ikar ve goriilme siklig1 yas ile artar. Elli yas
iizerindeki bireylerde prevalansi %3-4 iken, 85 yas
iizerinde bu oran %9'a yiikselir. Erkeklerde kadinlara
gore hafifce daha sik goriiliir. Hastalarin %15-30'unda
pozitif aile dykiisii vardir, bu da genetik faktdrlerin
roliinii diigiindiirtmektedir. "

Paget hastaliginda primer bozukluk,
osteoklastik kemik rezorpsiyonunda artis sonucu
olusan lokalize kemik kaybidir. Ayni zamanda
kemigin remodeling (yeniden yapilanma) hizi belirgin
olarak artmistir. BOylece zaman igerisinde yogun,
ancak yapi1 olarak bozuk iskelet dokusu gelisir ve bu da
kirik riskinde artisla birlikte kemik deformitesi
gelisimine neden olur. '

Iskelette her bolgede tutulum olabilmekle

birlikte pelvis, aksiyal iskelet, kafatasi ve agirlik
tastyan kemikler daha sik etkilenir. {lk tan1 sirasinda
hastalarin yaklasik %14'i asemptomatiktir. Tani
siklikla radyografi cekilirken rastlantisal bir bulgu
olarak veya beklenmeyen serum alkalen fosfataz
(ALP) yiiksekligi ile konur.*’

Klinikte en sik rastlanan belirti kemik agrisidur.
Ekstremitelerdeki agr1 periost tutulumu, artmis
vaskiilariteye bagli intramediiller basing artis1 ve
kemigin genislemesine; lomber omurgadaki agr1 ise
vertebral genisleme veya mikrofraktiirlere baglh
olabilir. Omurgada belirgin tutulum oldugunda
siklikla spinal stenoz goriiliir.” Paget hastaliginda
sakroiliak eklem tutulumu da goriilebilir ve ankilozan
spondilit veya vertebral hiperosteozis ile karisabilir."’
Kafatasinin tutulmasi basagrisi, sagirlik, tinnitus veya
vertigoya neden olabilir. Paget hastaliginda radikiiler
agri, paresteziler, ilerleyici mesane-barsak
disfonksiyonu ve hatta paraparezi gibi ndrolojik
semptom ve bulgular da goriilebilir. *’

Bu makalede kronik bel agrist yakinmalari
nedeniyle yillarca yanlislikla lomber disk hernisi
tanistyla takip edilen ve Paget hastalig1 tanis1 konulan
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Kemigin paget hastaligi

bir olgu sunulmus, hasta ve hastaliin o6zellikleri
tartigilmustr.

Resiml. Direk lumbosakral grafide vertebralarin
gorinimil.

degerlendirildi. Direk lumbosakral grafide, bu
bolgede yogun sklerotik goriiniim saptanan hastaya
yapilan lumbosakral vertebra tomografisinde
ekspansil, litik ve sklerotik goriinimde L5 vertebra
korpusu ve posterior aksesuar elemanlari, ve L5-S1'de
dejeneratif disk hastaligi bulgulart saptandi (Figiir 1,
2). Laboratuvar incelemelerinde serum alkalen
fosfataz (ALP): 297 U/L (42-141 U/L), kemik
kaynakli ALP: 301 U/L (42-141 U/L), serum
osteokalsin: 35.3 ng/ml (3.1-13.7 ng/ml), 24 saatlik
idrarda hidroksiprolin: 62.4 mg/giin (16-49 mg/giin)
ve eritrosit sedimantasyon hizi (ESH): 6 mm/saat
olarak bulundu. Hastaya yapilan diger tam kan,
biyokimya incelemeleri ve protein elektroforezi
normaldi. Brucella agliitinasyon testi negatif olarak
bulundu. Tim viicut kemik sintigrafisinde L3-5
vertebralarda kemik konturu disina tagan yogun
aktivite tutulum artig1 izlendi ve diger kemiklerin
sintigrafik goriinimii hastanin yas1 ve cinsiyeti i¢in
normal olarak degerlendirildi (Figiir 3). Bu bulgularla
Paget hastalig1 tanis1 konulan hastaya tedavi olarak
alendronat 10 mg/giin, elementer kalsiyum ve
analjezik baslandi. Bu tedavi ile rahatlayan hasta
kontrollere gelmek iizere taburcu edildi.

Resim 2. Lumbosakral tomografide, L5 vertebra korpus
diizeyinden gegen aksial kesitde litik ve sklerotik
alanlarin goriiniimii.

OLGU

Yaklasitk 3 yildir devam eden bel agrist
yakinmasi ile bagvuran 64 yasindaki bayan hastanin,
bel agris1 genellikle hareketle artiyor ve istirahatle
azaliyordu. Bu yakinmalar1 nedeniyle hastaya diger
saglik merkezlerinde lomber disk hernisi tanisi
konulmus ve bu amagla yillarca cesitli analjezik
ilaglar verilmisti. Hastanin yapilan fizik
muayenesinde sirtta kifotik goriiniim, belde belirgin
lordoz kaybi ve bel hareketlerinde kisitlilik diginda
diger sistem muayeneleri normal olarak
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Resim 3. Tiim viicut kemik sintigrafisinde P-A goriiniim.

TARTISMA

Kemigin Paget hastaligi, ileri yas
popiilasyonunda sik gorilir ve kranial sinir
kompresyonu, isitme kaybi, iskelet deformiteleri,
kronik sirt agrilart ve eklem agrilarina neden
olabilecegi i¢in erken tani ve tedavi agisindan 6nem
tasir. Burada sunulan olguda da yaklasik 3 yildir siiren
kronik bel agrilart mevcuttu ve hasta bu doneme kadar
yanligslikla lomber disk hernisi tanisi
konularak takip edilmisti.

Paget hastaliginin klinik seyri 3 genel faza
ayrilir; 1.) Baslangic fazi; yogun bir fokal kemik



rezorpsiyonu vardir ve genellikle femur, tibia gibi
uzun kemiklerin bir kismini veya kafatasini etkiler. 2.)
Mikst faz; aktif kemik rezorpsiyonu ve formasyonu ile
birlikte vaskiilarize fibroz doku artisi gozlenir. 3.) Geg
sklerotik faz; kemik iligi araliginda yogun kortikal ve
trabekiiler kemik birikimi vardir. Aktif fazda, kemik
remodeling hizi normalden 10 kat daha fazla olabilir.
Bu aktivite hem kemik formasyonunu yansitan
alkalen fosfatazin serum seviyelerinde artisa ve hem
de artmis kemik rezorpsiyonunun bir indeksi olarak
kollojen yikim firiinlerinin driner atiliminda artisa
neden olur.""

Paget hastaliginda kronik agri en sik yakinmadir
ve agr1 60 yas tizerindeki bireylerin 2/3'inde hastalig1
ortaya ¢ikaran bulgudur.”’ Bizim hastamizda da ilk
semptom kronik bel agrisi olmus ve dikkatli bir
degerlendirme yapilmadigi i¢in yillarca yanlis bir
taniyla takip edilmisti.

Laboratuvarda serum kalsiyum, magnezyum,
fosfor ve parathormon diizeyleri genellikle normaldir.
Aktif ve yaygin tutulumu olan hastalar immobilize
oldugunda serum kalsiyum diizeyi artig1 goriilebilir.
ALP diizeylerindeki artis onemli bir gostergedir,
genellikle hastalik aktivitesi ile koreledir.'
Osteokalsin, osteoblastlarda yapilan bir proteindir ve
yiiksek kemik "turnover": olan durumlarda serum
seviyeleri artar." Artmis kemik rezorpsiyonuna bagl
olarak tiriner hidroksiprolin ve piridinolin atilimi da
artmistir."" Burada sunulan olguda da ALP yiiksekligi
yol gosterici olmustur. Radyografik incelemede
lumbo-sakral bdlgede osteosklerotik alan goriilmesi
ile yapilan incelemeler sonucunda osteokalsin ve
hidroksiprolin seviyesi yiliksek bulunmustur. Bu
bulgularla hastaya Paget hastaligi tanist konulmustur.

Paget hastaliginda genel radyolojik goriintii
lokalize kemik hipertrofisi alanlar1 ile lizis ve
sklerozun miks lezyonlari seklindedir. Pelvik tutulum
%75, lomber vertebra tutulumu %355 oraninda goriliir.
Hastalik ilerledikge fibrovaskiiler doku gelismesi ile
kafatas1 deformiteleri, vertebra cisminde genisleme ve
yiik tastyan kemiklerde yavas progresif deformiteler
goriiliir. Mikrofraktiirler, en sik femur ve tibianin
konveks taraflarinda goriiliir. Tiim hastalara tani
sirasinda hastaligin yaygmligini saptamak amaci ile
kemik sintigrafisi yapilmaldir.”” Paget hastaligiin
tanisinda kemik biyopsisi nadiren gereklidir.'

Hastaligin seyri sirasinda en sik goriilen
komplikasyon kiriklardir. Isitme kaybi,
osteosarkomatik transformasyon, kardiyak debi artist
ve yliksek debili kalp yetmezligi gelisebilir. PH'daki
sarkomat6z dejenerasyonun insidansi sinirli hastalikta
% 0.1 iken yaygin hastalikta %5-10'a kadar degisir.

Tedavide bifosfonatlar, kalsitonin, galyum-
nitrat, mitramisin/ plikamisin verilmektedir. En iyi
cevap bifosfonatlarla elde edilir ve tedavi genellikle
yaklasik 1 yil devam eder.” Remisyondan sonra,
hastalar her 4-6 ayda bir serum ALP seviyesi ile
izlenmelidir ve ALP seviyesi daha 6nceki degerin
%?25'inin lizerine ¢ikarsa tedavi tekrar baglanmalidir.

Sentiirk ve Ark.

Ciddi iskelet komplikasyonlar1 gelisince ortopedik
girisim yapilmasi gerekebilir.* °

Paget hastalig1 6zellikle yasli, bel agrisi sikayeti
ile bagvuran hastalarda diger bel agris1 yapan nedenler
ekarte edildikten sonra diigiiniilmesi gereken onemli
bir hastaliktir. Burada kronik bel agris1 yakinmalari ile
basvuran ve Paget hastalig1 tanis1 konulan bir hasta
sunuldu ve bu hastaligin erken tanisinin, gelisebilecek
kemik deformiteleri ve komplikasyonlart onleme
acisindan 6nemli oldugu vurgulanmaya calisildi.
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