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RESUMEN ABSTRACT

En este articulo mostramos los casos de tres
pacientes con Enfermedad de Paget poliostotica y
afectacion del maxilar superior en dos de ellos y

mandibular en el tercero.

El diagnostico fue realizado a partir de una
deformidad facial progresiva en el primero y
ausencia de cicatrizacion postextraccion en el
segundo. En el tercer caso aparecio dolor localizado
mandibular en un paciente disgnosticado de Paget
hacia 17 anos, trataindose de una degeneracion
sarcomatosa en el hueso mandibular pagético.

Tras revisar la literatura discutimos los aspectos
clinicos, diagnosticos, histopatologicos y

terapeuticos.

PALABRAS CLAVE

Enfermedad 6sea de Paget; Osteitis deformante;

Osteosarcoma.

Three cases of poliostotic Paget’s disease of bone with
maxillar and mandibular afectation are reported.
Diagnosis was made on the base of a progressive
Jacial asymmetry in the first one and lack of alveolus
postextraction bealing in the second. In the third
one, the acute onset of pain at the mandibular
region of a patient diagnosed of Paget’s disease 17
Yyears ago was identified as a sarcomatous
transformation of pagetic bone.

Etiopathogenesis, bistopathology, clinical features
and treatment are discussed and a review of the
literature published about Paget’s disease of the bone
has been made.
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Paget’s disease; Osteitis deformans; Malignant
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INTRODUCCION

La enfermedad Osea de Paget (EP) u osteitis defor-
mante es una alteracion del metabolismo 6seo con-
sistente en un excesivo remodelado, que se inicia con
un incremento de la reabsorcion osteocldstica segui-
da por una respuesta osteobldstica compensatoria exa-
gerada. '

Su prevalencia varia segun los autores desde un
1% hasta un 5%“> en pacientes mayores de 40 anos.
Afecta mas a individuos de raza anglosajona®® y su
incidencia aumenta con la edad®.

Se puede presentar como poliostotica © monosto-
tica pero nunca completamente generalizada©®. En la
mayoria de los casos es de afectacion poliostotica sien-
do los huesos mais frecuentemente afectados el sacro,
la pelvis, el crineo y el fémur. Segin un estudio rea-
lizado por Stafne y Austin®, los huesos maxilares se
ven afectados en un 17% de los casos.

La clinica mas relevante dentro de la region cra-
neomaxilofacial es la deformidad de la cara con asi-
metria facial de muy lenta evolucion. Tanto el maxi-
lar como la mandibula muestran un agrandamiento
progresivo, con rebordes alveolares muy amplios.
Aparece movilidad y pérdida de los dientes¢1¢19. Son
frecuentes las osteitis y osteomielitis, asi como las
hemorragias postextraccion. El dolor no es frecuente
y se asocia a degeneracion sarcomatosa.

En el examen radiografico vemos las tipicas ima-
genes algodonosas, correspondientes a zonas radio-
licidas y radiopacas consistentes en dreas de osteoli-
sis junto a otras de osteoformacion.

Los datos bioquimicos son de gran interés diag-
nostico; el aumento de las fosfatasas alcalinas y la
hidroxiprolinuria junto a niveles normales de calcio y
fosforo nos harin sospechar en esta enfermedad, sien-
do la histologia la que confirma el diagnostico, evi-
denciandose el tipico patron en mosaico.

En este articulo mostramos los casos de tres pacien-
tes con Enfermedad de Paget poliostotica y afectacion
del maxilar superior en dos de ellos y mandibular en
el tercero.

El diagnostico fue realizado a partir de una defor-
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Figura 1. Paciente con hipertrofia generalizada de maxilar
superior.

midad facial progresiva en el primero y ausencia de
cicatrizacion postextraccion en el segundo. En el ter-
cer caso aparecio dolor localizado mandibular en un
paciente diagnosticado de Paget hacia 17 anos, tra-
tindose de una degeneracion sarcomatosa en el hueso
mandibular pagético.

Tras revisar la literatura discutimos los aspectos cli-
nicos, diagnosticos, histopatologicos y terapeuticos.

CASO CLINICO 1

Paciente varon de 75 anos de edad que nos fue
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Figura 2. Aspecto intrabucal. Obsérvese la dimension exagerada
del maxilar superior.

remitido a la Clinica Odontologica Universitaria por
presentar una exagerada hipertrofia generalizada del
maxilar superior, para que le fuese realizado un remo-
delado previo al tratamiento rehabilitador protésico.

El paciente no presentaba ningun antecedente pato-
16gico de interés a nivel general.

A la exploracion el paciente presentaba una defor-
midad facial (Fig. 1) debida a un agrandamiento gene-
ralizado del maxilar superior, mostrando intrabucalmente
(Fig. 2) un gran ensanchamiento del proceso alveolar y
aplanamiento del paladar. Referia pérdida espontinea
de dientes junto a movilidad y desplazamiento de los
remanentes, quedando una gran sobremordida.

El paciente referia ademas del aumento del maxi-
lar una cierta asimetria a expensas de un mayor tama-
no del pémulo izquierdo desde hacia aproximada-
mente unos seis anos y una hipoacusia progresiva
en el oido izquierdo.

En la ortopantomografia (Fig. 3) se observaban reas
radiopacas de condensacion 6sea, descritas en la EP
como imagenes algodonosas, junto a dreas radioltcidas
y pérdida del trabeculado que afectaba a la totalidad del
maxilar superior. Se apreciaba una pérdida de la lami-
na dura dentaria junto a reabsorciones radiculares.

La analitica mostraba un valor de fosfatas alcalinas
de 26,5 ukat/L siendo lo normal hasta 4,7. Los niveles
de calcio y fosforo eran normales.

La tomografia computarizada (TC) mostré una mani-
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Figura 3. Ortopantomografia; imagenes algodonosas
generalizadas en maxilar superior.

Figura 4. 7C: engrosamiento y disminucion de la densidad,
aspecto heterogéneo y algodonoso. i i,

fiesta alteracion de la arquitectura ésea a nivel de las
estructuras de la base craneal y del macizo facial con
engrosamiento y disminucion de la densidad con
aspecto algo heterogéneo y algodonoso (Fig. 4). Los
hallazgos eran mucho mas significativos en el maxilar
superior donde ademas se objetivaba una asimetria en
la afectacion con predominio de ésta a nivel de la apo-
fisis alveolar izquierda. Los agujeros de la base del cra-
neo eran normales y no se detectd impresion basilar.
Destaco asimismo una mayor afectacién del hueso
malar izquierdo.
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Figura 5. Gammagrafia osea con TC99; hipercaptacion en coxal
izquierdo.
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Figura 6. Gammagrafia osea con TC99; hipercaptacion en
macizo maxilofacial.

La gammagrafia 6sea mostr6 una hipercaptacion
patologica que afectaba a la prictica totalidad del coxal
izquierdo (Fig. 5). Se percibié un aumento difuso de
la fijacion en toda la calota craneal, localizindose la
mixima actividad en la region frontal y en las estruc-
turas del macizo maxilofacial (Fig. 6). Estos hallaz-
gos confirmaban la existencia de una EP sea polios-
totica.

Se realizo una biopsia 6sea del maxilar superior
observindose una pérdida de la arquitectura 6sea nor-
mal, fibras coldgenas y hueso lamelar en disposicion
desordenada, lo cual constituye el llamado patron en
mosaico (Fig. 7).

Tras el diagnostico, el paciente fue sometido a tra-
tamiento con calcitonina en espera de regular el pro-
ceso y poder realizar un remodelado 6seo del maxi-
lar superior.

CASO CLINICO 2

Mujer de 72 anos que acude al Hospital General de
Igualada por presentar una ausencia de cicatrizacion
postextraccion de un molar maxilar derecho hacia
aproximadamente un mes. La paciente no tenia ante-
cedentes patologicos de interés.

A la exploracion se evidenciaba una asimetria facial

Figura 7. Histologia; patron en mosaico. (Cortesia del Dr. Novell
Sala V., Servicio de Anatomia Patologica del Hospital Principes de
Espana, Bellvitge).

(Fig. 8) a expensas de un agrandamiento del hueso
maxilar superior derecho. La paciente mostraba un
agrandamiento y ensanchamiento del proceso alveo-
lar superior derecho y una cavidad correspondiente al
alveolo vacio del molar extraido (Fig. 9).

La ortopantomograffa (Fig. 10) evidenciaba un
aumento de tamano localizado en el maxilar superior
izquierdo con imdgenes radiolicidas junto a radio-
pacas y pérdida de la trabeculacion 6sea normal. Las
teleradiografias frontal (Fig. 11) y lateral (Fig. 12) de
crdneo mostraron un engrosamiento de la calota cra-
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Figura 8. Vista frontal de la paciente. Véase el agrandamiento
del hueso maxilar superior izquierdo.

neal junto a imagenes algodonosas extendidas por
todo el crianeo.

La TC mostr6é una alteracion de la arquitectura 6sea
de la calota craneal y macizo maxilofacial con ima-
genes heterogéneas y algodonosas.

La analitica mostré un aumento del valor de las fos-
fatasas alcalinas siendo los niveles de calcio y fosfo-
ro normales.

El resultado de la biopsia mostré el tipico patron
en mosaico (Fig. 13) compatible con la EP.

Tras ser sometida a tratamiento médico con calci-
tonina la paciente fue sometida a un remodelado 6seo
lograndose el cierre del alveolo no cicatrizado (Fig. 14).
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Figura 9. Aspecto intrabucal. Zona postextraccion con ausencia
de cicatrizacion.

Figura 10. Ortopantomografia; imdgenes algodonosas en la zona
maxilar superior izquierda.

CASO CLINICO 3

Paciente varon de 62 anos remitido al Hospital
Arnau de Vilanova por presentar una tumefaccion man-
dibular izquierda y dolor. Como antecedentes patolo-
gicos de interés, el paciente presentaba EP 6sea polios-
totica con afectacion mandibular diagnosticada hacia
18 anos. En 1977 fue intervenido quirtrgicamente para
serle realizado un remodelado mandibular bilateral.

A la exploracion presentaba una tumefaccion mode-
rada de rama horizontal izquierda mandibular, anes-
tesia del nervio mentoniano izquierdo e hipoestesia
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Figura 12. Teleradiografia lateral; engrosamiento de la calota
craneal.

Figura 11. Teleradiografia frontal; afectacion de los huesos
Jrontales. ] s

Figura 13. Histologia; patron en mosaico. (Dr. Novell Sala).

del derecho. Presentaba ademas hepatomegalia 3 fie-
bre de 38,5°C.

En la ortopantomografia se apreciaban imagenes
multiples de apariencia quistica, mal definidas y com-
patibles con EP. La TC mostré un aumento de tama-
fio de la mandibula con trabeculacion grosera y tosca
compatible con EP.

El paciente presentaba una analitica de hacia 2
meses con un valor de fosfatasas alcalinas de 582 U/L
situaindose los limites normales entre 98 y 279, mode-
rado aumento de GOT y GPT, y disminucion de hema-
ties y leucocitos. Figura 14. Aspecto intrabucal del maxilar superior tras el

En un mes la tumefaccion experimentd un creci- remodelado quirirgico. pibedi Yol
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Figura 15. Paciente con tumefaccion mandibular izquierda. i

miento muy ripido (Fig. 15) con acentuacioén del dolor.
El valor de las fosfatasas alcalinas era de 972 U/L. La
TC (Fig. 16) mostro, ademas de la tumefaccion Osea,
una masa de partes blandas sin destruccion 6sea que
se extendia hasta la zona parotidea.

El resultado de la biopsia realizada fue de sarcoma
mandibular compatible con fibrohistiocitoma maligno
(Fig. 17).

La ecografia abdominal mostré un nédulo compa-
tible con metastasis hepaticas. Estando el paciente
ingresado y mientras se estudiaba, junto con el Servicio
de Oncologia y Cuidados Paliativos la pauta a seguir,
sufre un gran deterioro generalizado y fallece.

DISCUSION

Sir James Paget describio en 1887 una enfermedad
Osea a la cual llamo osteitis deformante y que mas
tarde llevaria su nombre. La enfermedad de Paget se
caracteriza por una excesiva remodelacion ésea, con
un incremento de la reabsorcion osteocldstica segui-
da de una exagerada osteoneoformacion.

Su prevalencia varia segtn los autores desde un 1%
hasta un 5% en pacientes mayores de 40 afos,
aumentando su incidencia con la edad. Afecta mas a
individuos de raza anglosajona©®.

Su etiologia es desconocida e implica a factores cir-
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Figura 16. 7C: masa en partes blandas que se extiende bacia la
zona parotidea.

Figura 17. Histologia; sarcoma mandibular.

culatorios, debido a la gran vascularizacion observa-
da en el hueso pagético junto a aneurismas arterio-
venosos10,

Se le atribuye también un caricter familiar de trans-
mision horizontal 13 que sugiere la posibilidad de
una alteracion genética como base de la enfermedad,
lo cual es cuestionado por la escasa incidencia en
gemelos univitelinos¥, ausencia de anomalias cro-
mosomicas y de marcadores genéticos, pero apoyado
por una relacion con el sistema HLA descubierto por
algunos autores1516),

Dicha agregacion familiar plantea por otra parte, la
posibilidad de tratarse de una infeccion por un virus
lento afectando a individuos sometidos a un ambiente
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nosologico comtn, lo cual es apoyado por el hallazgo
de inclusiones intranucleares en los osteoclastos 1719

La enfermedad de Paget es de evolucion lenta y pro-
gresiva. Comienza siendo clinicamente asintomatica en
un 70-80% de los casos, llegando al diagnostico por
hallazgo radiologico casual, deformidades Oseas, frac-
turas patologicas o manifestaciones a nivel maxilofacial.

Se puede presentar como poliostotica o Monosto-
tica. En la mayoria de los casos es de afectacion polios-
totica. La afectacion de los huesos maxilares es de un
17%9 y se considera rara su presentacion en el hueso
mandibular12131920, Los huesos mis afectados son el
crineo, pelvis, sacro y fémur. Puede afectar solamen-
te a una hemifacies resultando en una asimetria facial.
La afectacion de los maxilares ocurre la mayoria de las
veces en el transcurso de la forma poliostotica de la
enfermedad, como ocurre en nuestros casos; sin
embargo hay autores que describen afectaciones
monostoticas en el maxilar?.

Las manifestaciones clinicas a nivel craneomaxilo-
facial se caracterizan por una deformidad facial lenta
y progresiva. Cuando afecta al maxilar superior de
forma generalizada, como es el caso de nuestro segun-
do paciente, se adquiere el aspecto caracteristico de
facies leondcea o leontiasis descrito por otros auto-
res ante cuadros similares®?. Cuando la afectacion
es unilateral o es mds intensa en un lado que en el
otro, aparece la asimetria, constituyendo €sta una de
las manifestaciones que pueden llevar al paciente a
percatarse del problema. En nuestro primer caso, la
afectacion del maxilar superior se da de forma unila-
teral, y en el segundo es mds acentuada en el lado
izquierdo de la totalidad del esqueleto como lo
demuestra la gammagrafia Osea. La lenta evolucion de
la deformidad hace que el diagnostico sea tardio.

Cuando la base del crineo esta muy afectada y los
agujeros de salida de los pares craneales esclerosados,
podemos encontrarnos ante sintomas de hipoacusia,
pérdida de movilidad ocular o campo visual, hipoes-
tesias O parestesias?4?>.

A nivel intrabucal nos encontramos ante un rebor-
de alveolar agrandado y el paladar aplanado. El pacien-
te refiere una pérdida espontanea de los dientes y se
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aprecia una movilidad y migracion patologica de los
mismos apareciendo diastemas y presentando una gran
sobremordida.

Ante la presencia en los maxilares de zonas muy vas-
cularizadas®® con intensa actividad metabolica osteoli-
tica-osteoformadora, el riesgo de hemorragia durante
cualquier intervencion quirargica es elevado, de ahi
que estan descritos nUMErosos casos de hemorragias
postextraccion?2%), durante el remodelado® o en la
toma de biopsia®”. Hay autores®’3! que aconsejan el
tratamiento preoperatorio con mitramicina o incluso la
embolizacion selectiva, en los casos en los que el estu-
dio gammagrifico del flujo sanguineo 6seo de la region
a intervenir estd considerablemente aumentado.

Junto a estas dreas con irrigacion aumentada exis-
ten otras hipovascularizadas, que coinciden con dreas
metabolicamente en reposo, de hueso muy denso. Los
dientes localizados en estas regiones pueden presen-
tar ademas hipercementosis y pérdida de la lamina
dura dentaria, lo cual se traduce en extracciones difi-
cultosas y aumento del riesgo de aparicion de ostei-
tis, osteomielitis o ausencia de cicatrizacion alveolar
postextraccion como ha sido descrito por diversos
autores(122021.2732En el caso namero 2 la paciente pre-
senté una ausencia de la cicatrizacion alveolar tras la
extraccion de un molar superior de la zona afectada.
Recomendamos, por tanto, en estos pacientes, conse-
guir un cierre directo mucoso tras la extraccion, para
evitar este tipo de complicaciones.

En cuanto a los signos radiologicos, las radiografi-
as frontal y lateral de crineo nos mostraran las tipicas
imagenes algodonosas correspondientes a zonas de
osteolisis y osteoesclerosis, sobre todo en huesos fron-
tal y parietales, junto a un engrosamiento de la calo-
ta craneal a expensas de la tabla externa, como lo des-
criben numerosos autores3. Los senos maxilares
pueden estar disminuidos de tamano.

En la ortopantomografia veremos un aumento del
tamaifio de los huesos maxilares e imagenes algodono-
sas que corresponden a zonas radioltcidas alternando
con hiperdensas33%. Se evidenciard una trabeculacion
irregular, escasa y densa, reabsorciones radiculares, hiper-
cementosis y pérdida de la lamina dura dentaria®+5.
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La TC nos mostrara las alteraciones de tamano y
forma del craneo y macizo maxilofacial, su heteroge-
nicidad en cuanto a densidad 6sea y la extension de
la afectacion tanto a nivel facial como craneal.

La gammagrafia con tecnecio 99 revelara una hiper-
captacion en los huesos pagéticos determinando la
extension de la enfermedad y su afectaciéon mono o
poliostotica. En el caso nimero 1, se aprecta un
aumento de captacion en el hueso coxal izquierdo
ademds de en las estructuras maxilofaciales.

Los datos bioquimicos mostrarin un aumento de
las fosfatasas alcalinas junto a una hidroxiprolinuria.
Los niveles de fosfatasas alcalinas estdn en relacion
con la actividad osteoblastica neoformadora mientras
la hidroxiprolinuria guarda relacion con la actividad
osteoclastica. Cuando se trate de EP monostotica puede
que los niveles de fosfatasas alcalinas no estén altera-
dos, llegando al diagnéstico mediante la valoracion de
los demis sintomas y la biopsia©2. Los niveles de cal-
cio y fosforo permanecen normales®. En nuestros
casos los niveles de fosfatasas alcalinas estin muy ele-
vados, siendo incluso 6 veces mas altos de lo normal
en el caso namero 1.

Histologicamente se evidenciard una pérdida de
la arquitectura 6sea normal con una disposicién desor-
denada de las fibras colagenas y del hueso lamelar, lo
que se traduce como el tipico patrén en mosaico.

Como vemos, el diagnostico lo obtendremos median-
te el examen clinico facial e intrabucal, examen radio-
grifico que incluira la ortopantomografia, radiografias
lateral y frontal de crineo y la TC del macizo facial,
la gammagrafia con Tc99 que nos determinari la exten-
sion de la enfermedad, los datos de laboratorio y la
biopsia 6sea, la cual nos confirmarai el diagnéstico. Esta
pauta fue la que seguimos en nuestros 3 casos.

El diagnostico diferencial lo realizaremos con la dis-
plasia fibrosa, hiperparatiroidismo, osteomielitis cro-
nica, fibroma osificante, tumores metastasicos, mie-
lofibrosis, mastocitosis y osteogénesis imperfecta©1039,

Entre las complicaciones mas importantes de la EP
estdn las alteraciones neurologicas®7.3 debidas a la
compresion nerviosa tras la esclerosis 6sea, las frac-
turas patologicas aunque son raras a nivel de los maxi-
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lares siendo mis frecuentes en los huesos largos, las
alteraciones cardiovasculares, litiasis salivares, apari-
cion de tumores de células gigantes®40y la degene-
racion maligna como es el caso de nuestro tercer
paciente.

La degeneracion maligna constituye una de las peo-
res complicaciones del hueso pagético. La incidencia
de la transformacion sarcomatosa del hueso pagético
varia segin los autores desde un 0,7%5% hasta un 5,5%
segun Freydinger y cols.“D.

Las localizaciones mas frecuentes de la degeneracion
maligna son la pelvis, el himero y el fémur303v siendo
raro que ocurra en los maxilares. El sintoma clinico ini-
cial de la transformacion sarcomatosa en huesos largos
suele ser la fractura patologica, no asi en los huesos
maxilares en los que no hay ningtin caso de fractura en
estas circunstancias descrito en la literatura.

En los maxilares la transformacion maligna se aso-
cia a la aparicion de dolor, o a la intensificacion de un
dolor cronico que el paciente ya sufria®02%), y a la
presentacion de tumoracion en un 48% segin
Haibach“?y en un 75% segin Hadjipavlou®. En nues-
tro tercer caso el paciente refiere dolor asociado a la
aparicion de una tumoracion.

El diagnostico de la transformacion maligna a nivel
maxilar es dificil de realizar. En cuanto a los signos
radiograficos pueden ser perfectamente confundidos
por aquellos tipicos de la EP, por ello se deberi poner
especial atencion en realizar el diagnostico diferencial
con las caracteristicas lesiones de la EP activa29y Ja
degeneracion quistica de las lesiones 6seas pagéti-
€as®4049, Los margenes de la lesioén sarcomatosa son
irregulares y posiblemente se aprecie una perforacion
de la cortical con afectacion de las partes blandas®V,
COMO OCurre €n NuUestro tercer caso.

La gammagrafia 6sea mostrard un aumento de la
captacion en dicha zona. El incremento repentino del
nivel de las fosfatasas alcalinas ha sido relacionado
con la degeneracion sarcomatosa por algunos auto-
res©% mientras otros no la han apreciado en sus
casos®149, En nuestro tercer caso, el nivel de las fos-
fatasas alcalinas pas6 de 582 U/l a 972 U/L coinci-
diendo con la aparicion de la tumefaccion.
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El pronostico de los osteosarcomas originados en
el hueso pagético es peor que en aquéllos originados
de «novor, debido a motivos histopatologicos y clini-
cos. La supervivencia a los cinco anos es segun los
autores de un 0 a un 15%-49.

El hecho de que el hueso pagético esté mas vas-
cularizado aumenta la posibilidad y la rapidez de la
instauracion de metdstasis“”. Su presentacién' clinica
y radiogrifica puede ser interpretada como una mani-
festacion de la propia enfermedad de Paget retrasan-
do asi el diagnostico“?.

Por lo tanto, ante la aparicion de una tumefaccion
de rapida evolucion asociada a dolor en el transcurso
de la EP, se deberi realizar una biopsia para descar-
tar que se trate de una degeneracion maligna.

El tumor mis frecuente en la EP es el osteosarco-
ma0424546.489) seguido por el fibrohistiocitoma, fibro-
sarcoma, condrosarcoma, sarcoma de células gigan-
tes, linfoma y hemangiosarcoma.

Aunque no existe un tratamiento curativo de la EP,
éste ira encaminado a detener la exagerada actividad
osteoclastica del hueso pagético, mejorando los sin-
tomas y evitando las complicaciones.

Los firmacos mds utilizados son la calcitonina de
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