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Paget Hastalig1: Asemptomatik
Seyirli Bir Olgu

Paget’s Disease of the Bone in an
Asymptomatic Case: Differential Diagnosis

OZET Osteoporozdan sonra ikinci siklikta goriilen kemik hastalig1 olan, Paget hastalig1 (osteitis
deformans) hem agir1 kemik yikimi hem de agir1 kemik yapimiyla karakterizedir. Yaklagik %3
oraninda goriiliir ve 50 yas tistiindeki kisilerde insidans: artar. Etiyolojisi bilinmemekle birlikte,
viral ve kalitsal etiyolojiyi destekleyen bazi ¢aligmalar vardir. En sik olarak aksiyal iskeleti tutmasina
karsin her bolgeyi etkileyebilir. Hastalarinin yaklasik %70’inde hi¢ semptom bulunmaz. Tan1
siklikla radyografi ¢ekilirken rastlantisal bir bulgu olarak veya beklenmeyen serum alkalen fosfataz
(ALP) yiiksekligi ile konur. Tedavide en iyi cevap bifosfonatlarla elde edilir. Bu makalede, herhangi
bir yakinmas1 olmadan sadece ALP yiiksekligi olan ve Paget hastalig1 tanis1 konulan bir olgu
sunularak hastalik tartigilmigtir.

Anahtar Kelimeler: Paget hastaligs; alkalen fosfataz

ABSTRACT Paget’s disease of the bone (osteitis deformans), which is the most common bone dis-
order following osteoporosis, is a focal skeletal disorder characterized by both excessive resorption
and formation of bone. The incidence is about 3% and appears to increase over the age of 50 years.
The etiology of Paget’s disease of the bone remains unknown, but evidence supports both genetic
and viral causes. Although it most commonly affects the axial skeleton, any part of the skeleton
may be involved. Seventy percent of the patients with Paget’s disease are asymptomatic. The diag-
nosis is usually made incidentally by a routine chemistry screen showing an elevated serum alka-
line phosphatase (ALP) concentration or by a plain radiograph obtained for some other reason. Best
results were noted with bisphosphonates. We discuss Paget’s disease of the bone by presenting an
asymptomatic case with high levels of ALP.
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emigin Paget hastalig: (osteitis deformans) hem asir1 kemik yikimi
hem de asir1 kemik yapimiyla karakterizedir ve iskelet sistemini ¢o-
gu zaman fokal, nadiren de yaygin olarak tutar. Kemik déngiistinde
artis ile birlikte, kemik agrilari, deformiteleri ve artmis patolojik kiriklar go-
riliir.! Osteoporoz bir yana birakilirsa, Paget hastalig1 en sik goriilen kemik
hastaligidir. Erkeklerde kadinlara gore hafifce daha siktir ve 50 yag tstiin-
deki kisilerde insidans: artar. ABD’de kisilerin yaklasik %3’tinde, 80 yas iis-
ti kisilerin %10 unda goriiliir. Paget hastaliginin etiyolojisi bilinmemekle
birlikte, viral ve kalitsal etiyolojiyi destekleyen bazi ¢alismalar vardir. Has-
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talarin %40’1nda aile 6ykiisii pozitiftir. En sik rast-
lanan belirti kemik agrisidir. Ekstremitelerdeki ag-
r1 periost tutulumu, artmig vaskiilariteye bagh
intramediiller basing artis1 ve kemigin genislemesi-
ne; lomber omurgadaki agr1 ise vertebral genisleme
veya mikrofraktiirlere baglh olabilir. Paget hastala-
rinin yaklasik %70’inde hi¢ semptom bulunmaz ve
tam siklikla radyografi cekilirken rastlantisal bir
bulgu olarak veya beklenmeyen serum ALP yiik-
sekligi ile konur.2

Koroner arter hastalig1 nedeniyle kardiyoloji
kliniginde takip edilen 65 yasindaki erkek hasta,
rutin kan incelemeleri esnasinda serum ALP yiik-
sekligi saptanmasi {izerine poliklinigimize yonlen-
dirilmis. Herhangi bir kas ve eklem yakinmasi
olmayan hastanin sistem sorgulamasinda da sadece
basagrisi ve isitme azlig1 oldugu 6grenildi. Yapilan
fizik muayenesinde frontal diizlesme ve bilateral
isitme azlig1 saptandi. Hastanin yapilan serolojik la-
boratuvar incelemelerinde; tam kan degerleri nor-
maldi ve eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) 22
mm/saat olarak bulundu. Biy@kimyasal inceleme-
lerine bakildiginda, hastanin ALP yiiksekligi disin-
da (966 U/L, N: 42-141 U/L) diger tiim karaciger
fonksiyon testleri, bélrek fonksiyon testleri, agclik
ve tokluk kan sekeri, kan kalsiyum ve fosfor deger-
leri normal sinirlardayd: (Tablo 1).

Kas ve iskelet sistemine ait herhangi bir yakin-
mast olmayan hastadan, ALP yiiksekliginin kayna-
g1n1 saptamak amaciyla ALP izoenzim elektroforezi
istendi. Yapilan incelemede toplam ALP 2652 U/L
saptanirken, kemik kaynakli ALP 2599 U/L (%98)
ve karaciger kaynakli ALP 53 U/L (%2) olarak bu-
lundu. Serum ALP yiiksekliginin kaynag: kemik
olarak belirlenen hastanin kranial ve pelvik grafi-
leri incelenmek tizere ¢ekildi. Kranial grafide oste-
openik dejenerasyon ile birlikte 6zellikle frontal
bolgelerde ve pelvik grafide kemik yogunlugunda
artma oldugu gozlenen hastaya kafa ve alt batin to-
mografisi ¢ekildi. Tomografik incelemelerde kalva-
riyum ve pelvik kemik yapilarinda Paget hastalig1
ile uyumlu bulgular saptand: (Resim 1). Hastaligin
yayilimini degerlendirmek amaciyla yapilan 20
mCi teknesyum-99m metilen difosfonat (Tc-99
m/MDP) ile yapilan tiim viicut kemik sintigrafisin-
de kranyum, pelvis, L5 vertebra korpusu, her iki
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TABLO 1: Olgunun biyokimyasal ve hematolojik
parametreleri.
Normal
Parametre Sonug degetler
Alkalen fosfataz (ALP) (U/L) 2652 25-270
Kemik kaynakli ALP (%) 98 (2599 ULL) 23-75
Karaciger kaynakli ALP (%) 2 (53 UIL) 15-71
Gama glutamil transferaz (GGT) (U/L) 31 9-64
Alanin aminotransferaz (ALT) (U/L) 36 0-55
Aspartat aminotransferaz {AST) (U/L) 37 5-34
Ure (mg/dL) 27 13-43
Kreatinin {mg/dL) 0.8 0,6-1,3
Aclik kan sekeri (mg/dL) 82 70-109
Hemoglobin {g/dL) 15.4 11-18
Hematokrit (%) 454 35-60
Lokosit {mm®) 7800 4000-10000
Trombosit (mm®) 155000 150000-450000

humerus, sakroiliyak eklemler ve sol femurda ol-
mak {izere Paget hastalig1 ile uyumlu yaygin bir ak-
tivite tutulumu izlendi (Resim 2). Hastada ayni
zamanda saptanan igitme azhiginin Paget hastalig
ile iliskisi olup olmadigini degerlendirmek i¢in, od-
yolojik inceleme ve temporal kemik spiral tomog-
rafisi ¢ekildi. Tomografide sag internal akustik
kanalda ileri derecede daralma, odyolojik incele-
mede ise bilateral sensorinoral tip isitme kayba le-
hine bulgular saptand: ve hastada bulunan isitme
azl1g1, Paget hastaliginin bir komplikasyonu olarak
degerlendirildi.

Bu bulgularla kemigin Paget hastalig1 tanisi
konulan hastaya bifosfonat grubu bir ajan (Rised-
ronate 35 mg/hafta) ile birlikte kalsiyum ve basag-
ris1 nedeniyle analjezik tedavisi baglandi. Bu tedavi
sonrasinda sikayetlerinde gerileme olan hasta kont-
rollere gelmek tizere taburcu edildi.

I TARTISMA

Paget hastalig1 osteoklastlarin neden oldugu artmais
kemik yikimi ve buna bagh olarak yapisal ve fonk-
siyonel anormalliklerin goriildiigii kemik hastali-
gidir.!

Paget hastalig1 ii¢ donemde gelisir. Baglangi¢
fazinda yogun osteoklastik aktivite ve kemik re-
zorpsiyonu goriilir, kemik dongiisii normalin 20
kat1 kadar hizlanmigtir. Bu fazi, hem osteolitik hem
de osteoblastik aktivitenin siirdiigii, ancak minera-
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RESIM 1. Hastanin beyin tomografisinde kalvarium kemiklerinde belirgin olmak iizere intertrabekiiler mesafenin arttigi, kemik matriksin yer yer sklerotik ve rad-
yolusent alanlar icerdigi, trabekdllerin kabalasma (A) ve alt batin tomografisinde kemik yapilarda 6zellikle bilateral sakral kanat, sol iliyak kanat, sag femur bas,
sol iskiyum lokalizasyonunda belirgin olmak tizere, trabekiiller kabalasma, radyoliisent ve sklerotik degisiklikler izlenmektedir (B).

[ IR

lizasyonun bozuk oldugu osteolitik-osteoblastik faz
takip eder. Son fazda yogun kortikal ve trabekiiler
kemik birikimi vardir, ancak yap1 sklerotik, disor-
ganize ve normal kemikten zayiftir.2
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Uiew Two

RESIM 2. Tc-99m/MDP ile yapilan tiim viicut kemik sintigrafisinde kranyumda, her iki hemipelviste, her iki humerus proksimalinde, sakroiliyak eklemlerde,
L5 vertebrada ve sag femur proksimal yarisinda yogun osteoblastik aktivite artislari izlenmistir.

Paget hastaliginda hastalarin biiyiik bir kismi
tesadiifen saptanilan serum ALP yiiksekligi ile bas-
vururlar.? Burada sunulan bizim olgumuz da tesa-
diifen saptanilan serum ALP yiiksekligi nedeniyle
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basvurmustur. Sikayeti olmayan hastanin sistem
sorgulanmasinda bag agrisi ve isitme azlig1 oldugu
ogrenildi. Isitme azlig1 agisindan yapilan inceleme-
lerinde bilateral sensorindral tip isitme kayb: tes-
pit edildi.

Paget hastalarinda etkilenen kemiklerde da-
marlanmada artig oldugundan kalp atim volimi
artar ve buna bagh olarak kalp biiyiimesi ve belir-
gin hiperkinetik kalp yetmezligi olusabilir.* Bizim
olgumuzda koroner arter hastalig: 6ykiisii bulun-
makla birlikte kalp yetmezligini diisiindiirecek
semptom, fizik muayene ve ekokardiyografi
bulgusu olmadig: igin kalp yetmezligi diisiiniil-
memistir.

Kemigin Paget hastaliginin tedavisinde bifos-
fonatlar, kalsitonin, galyum nitrat ve plikamisin ve-
rilmektedir. Genellikle en iyi yanit bifosfonatlarla
elde edilir ve tedavi yaklasik 1 y1l devam eder. Re-
misyondan sonra, hastalar her 4-6 ayda bir serum
ALP seviyesi ile izlenmelidir ve ALP seviyesi daha
onceki degerin %25’inin {izerine ¢ikarsa tedavi tek-
rar baglanmalidir. Ciddi iskelet komplikasyonlar
gelisen hastalarda, ortopedik girisim yapilmas: ge-
rekebilir.

Bu olgu sunumunda Paget hastaliginin tanisi-
na dikkat ¢ekilmek istenilmis ve ALP yiiksekligi ile
gelen bir hastada mutlaka ayirici tanida disiintl-
mesinin gerektigi vurgulanmistir.
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