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Después de revisar 13.500 
historias clínicas en dos 
centros hospitalarios del país, 
en un intervalo de 30 años, se 
seleccionan 46 casos de 
enfermedades condensantes 
del hueso. De éstos se 
encontraron ocho pacientes 
con criterios suficientes para 
el diagnóstico de enfermedad 
ósea de Paget (EP), los que 
constituyen la única 
casuística reunida en 
Colombia hasta el presente. 
De ellos, la cuarta parte (2/8) 
eran mestizos sin ancestros 
caucásicos dentro de las 
últimas generaciones; en los 
demás uno de los padres o 
ambos eran extranjeros. Las 
características clínicas, de 
laboratorio y sobre todo 
radiológicas no ofrecen 
particularidades respecto a 
las descritas clásicamente en 
la enfermedad. En los casos 
en los que el dolor era la 
queja principal (7/8) el 
tratamiento con calcitonina 
fue eficaz. No se encontró 
ningún caso de degeneración 
maligna. 

Introducc ión 
a enfermedad ósea de 
Paget (EP) es una 
afección de etiología 
desconocida que se ca-
racteriza por aumento 

de la resorción ósea en la prime-
ra fase y luego por un exceso en 
la formación de hueso. Pertene-
ce al grupo de las llamadas en-
fermedades condensantes de los 
huesos y la alteración fundamen-
tal se halla en el osteoclasto, 
componente de la denominada 
unidad remodeladora del hueso. 
Al parecer se inicia al ponerse 
en contacto la célula osteo-
clástica con un antígeno aún des-
conocido, que produce como 
consecuencia el incremento en 
la resorción ósea. 
Las primeras publicaciones so-
bre la enfermedad fueron hechas 
por Sancerote en 1801, Rullier 
en 1812, Wilks en 1869 y 
Czerney en 1873 (1, 2); no obs-
tante, la mejor descripción clíni-
ca fue hecha por Sir James Paget 
en 1876 (3) en un trabajo ya 
clásico denominado "Una for-
ma crónica de inflamación de 
los huesos". En él describió el 
curso clínico y los hallazgos 
necrópsicos de una "rara enfer-
medad" en cinco pacientes (en 
uno de ellos con veinte años de 
seguimiento) a la que denominó 
Osteittis deformans. Paget pen-
só en una inflamación tórpida 
por la hipertermia de la piel ve-
cina a algunos de los huesos 
comprometidos, en particular de 
la tibia. 
La EP tienen una alta prevalen-
cia en Europa, Norteamérica, 

Australia y Nueva Zelandia con 
tasas que fluctúan entre 2% y 
4% en individuos mayores de 
55 años (4-10), lo que contrasta 
con la baja prevalencia entre los 
amerindios y las poblaciones de 
Asia, Oriente Medio y Africa. 
Su incidencia es directamente 
proporcional a la edad, alcan-
zando el 10% en el rango de 
edad de 80 a 90 años (1, 2 ,5 ,7) . 
Los casos informados en la raza 
negra han ocurrido en poblacio-
nes que cohabitan con cau-
cásicos, como suele ocurrir en 
los Estados Unidos de América 
y Suráfrica. (6, 7, 11-14). 
En Colombia, el primero y úni-
co caso de EP fue descrito en 
1981 por Sánchez (15). El pre-
sente estudio tiene por objeto 
presentar en detalle la casuística 
más grande de la enfermedad, 
hasta el momento casi descono-
cida en nuestro medio. 

Material y m é t o d o s 
Fueron revisadas las historias 
cl ínicas de la Unidad de 
Reumatología del Hospital San 
Juan de Dios de Bogotá y de la 
clínica de fracturas de la ciudad 
de Barranquilla, en el período 
comprendido entre 1964 y 1994. 
Inicialmente, del grueso de 
13.500 pacientes estudiados, fue-
ron seleccionados aquellos con 
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diagnóstico de enfermedades 
condensantes de los huesos, con 
un total de 46, de los que se 
extrajeron para el estudio de EP 
ocho casos (Tabla 1). En esta 
tabla no figuran enfermedades 
metabólicas óseas tales como 
hiperparatiroidismo primario, 
raquitismo dependiente de vita-
mina D, raquitismo hipofosfa-
témico u osteodistrofia renal, 
objeto ya de otra publicación (1). 
El diagnóstico de EP fue basado 
en los siguientes criterios: 

Historia clínica 
Dolores óseos en extremidades 
o en columna, o deformidades 
en miembros infer iores no 
explicables de otra manera; 
artropatía degenerativa, creci-
miento óseo particularmente del 
cráneo. 

Criterios bioquímicos 
Fosfatasa alcalina elevada y/o 
hidroxiprolina urinaria aumenta-
da. 

Criterios radiológicos 
Según la clasificación aceptada 
(Tabla 2) (16). 

Criterios gamagráficos 
(gamagrafía ósea con tecnecio 
99 y metilendifosfonato) 
El aspecto de la EP es el de una 
intensa captación del radioisó-
topo (fase condensante), alter-
nada a veces con áreas de baja 
captación (fase lítica inicial o 
esclerótica tardía). La gama-
grafía permite además estable-
cer la extensión y el número de 
huesos comprometidos (17). 
Se practicó a todos los pacientes 
una gamagrafía ósea corporal 
además de radiografías de crá-
neo, tórax, columna dorso-
lumbar, pelvis y huesos largos si 
el caso así lo ameritaba. Se mi-

256 



dió la fosfatasa alcalina en la 
mayoría de pacientes por el mé-
todo de Trayser y Seligson (18); 
en los casos 1 y 8 fue utilizado 
otro método (Babson), en el caso 
7, en fin, se hizo una determina-
ción específica de la enzima em-
pleando la técnica de Ostase. La 
excreción urinaria de hidroxi-
prolina fue investigada en seis 
casos (casos 2 a 7) y sólo en tres 
se practicó una biopsia de hue-
so. Debido a la naturaleza del 
estudio (descriptivo retrospecti-
vo) y puesto que los pacientes 
provenían de instituciones dis-
tintas en dos ciudades, no fue 
posible realizar los mismos es-
tudios en todos. Ello explica las 
divergencias descritas. 

Resultados 
El promedio de edad de los ocho 
pacientes (seis mujeres: dos hom-
bres) en el momento del diagnós-
tico de EP fue de 62.5 años (ran-
go 52 a 75 años) y el seguimiento 
promedio fue de nueve años (ran-
go 2 a 15 años); en los casos 1 a 7 
la queja fundamental que obligó 
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al paciente a consultar fue el do-
lor óseo único o múltiple. La evo-
lución de la enfermedad se re-
montaba, de acuerdo con la anti-
güedad de los síntomas, desde un 
año (caso 2) hasta 20 años (caso 
8). Este último había notado úni-
camente crecimiento del cráneo. 
Cinco pacientes eran mestizos, 
nacidos en Colombia, aunque con 
un padre extranjero (holandés, ar-
gentino, libanés, italiano, ale-
mán); en el caso No. 1 los dos 
padres eran franceses; los dos res-
tantes (casos 4 y 8) negaban 
ancestros extranjeros dentro de 
las tres generaciones anteriores y 
pueden ser considerados como los 
dos casos autóctonos de EP en-
contrados hasta el momento en 
Colombia. 
Las características demográficas 
así como el perfil clínico, de la-
boratorio e imagenológico de los 
pacientes están resumidas en la 
Tabla 3. 
En todos los casos los niveles de 
fosfatasa alcalina estuvieron ele-
vados así como los valores de 
hidroxiprolina urinaria en los que 
se realizó el examen (casos 2 a 7). 
En cuatro pacientes el compro-
miso fue único (monóstótico) 
mientras que en los cuatro res-
tantes fue poliostótico (dos o más 
huesos). De acuerdo con la cla-
sificación de la enfermedad por 
etapas (Tabla 3), siete pacientes 
tenían una enfermedad avanza-
da (etapa III) ya en fase escle-
rótica; sólo la paciente No. 2 tuvo 
una osteoporosis circunscrita 
(etapa I). El hueso comprometi-
do con mayor frecuencia en esta 
serie fue el iliaco (cuatro pacien-
tes), seguido por las vértebras 
lumbares y el cráneo (tres casos 
en cada uno). Todos los pacien-
tes recibieron tratamiento con 
calcitonina a una dosis prome-
dio de 100 U/día; además, con 

excepción del caso No. 1, reci-
bieron etidronato sódico. En to-
dos los pacientes se obtuvo una 
mejoría satisfactoria de los do-
lores óseos así como una nor-
malización de los niveles de 
fosfatasa alcalina dentro de las 
diecisiete semanas siguientes al 
inicio del tratamiento. Las in-
formaciones correspondientes a 
todos estos resultados están re-
sumidas en la Tabla 3. 

Discus ión 
La enfermed ósea de Paget es 
una anomalía de la unidad 
remodeladora del hueso carac-
terizada esencialmente, en las 
fases iniciales, por un aumento 
en la resorción ósea, mediada 
por el osteoclasto. En Estados 
Unidos de América puede ocu-
rrir en cerca de 3% de las perso-
nas de la tercera edad (5-7, 14). 
Es relativamente común en per-
sonas con ancestros europeos y 
han sido encontrados algunos 
casos de asociación familiar (19-
22). 
Aun cuando se desconoce la 
etiología, la lesión primaria apa-
rece en el osteoclasto, el cual 
quizás es transformado como 
consecuencia de una infección 
viral lenta en épocas tempranas 
de la vida. El cambio en la acti-
vidad osteoclástica se caracteri-
za por un aumento de su función 
resortiva, reflejada en la eleva-
ción de la excreción urinaria de 
hidroxiprolina, la que sirve como 
índice de actividad de la afec-
ción. Por otra parte, existe una 
formación inadecuada de hueso 
lamelar cuya manifestación es 
el aumento en la fosfa tasa 
alcalina de origen óseo. El hue-
so neoformado es entonces ma-
yor en tamaño y más vascula-
rizado, aunque menos compacto 
que el hueso normal. 
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Fuera de la etiología viral han 
sido propuestos otros factores 
tales como inflamación, altera-
ciones vasculares, desequilibrio 
endocrino, predisposición gené-
tica y factores ambientales, en 
particular el plomo. Spencer y 
cols (23), luego de estudiar 32 
pacientes en los cuales hubo ex-
posición ocupacional al plomo 
entre dos y 49 años , plantea la 
posibilidad de que ella tenga al-
guna relación etiológica con la 
enfermedad. Este autor, basado 
en estudios realizados por otros 
investigadores (24-28), comen-
ta que el plomo es captado por 
las células osteoclásticas, sin que 
se pueda especular sobre el me-
canismo de la alteración celular. 
Las áreas esqueléticas más afec-
tadas en la EP incluyen la co-
lumna lumbar y dorsal, seguidas 
por la pelvis, el cráneo, el fémur 
y la tibia; rara vez el húmero, la 
clavícula y la escápula. Puede 
comprometer uno o varios hue-
sos del esqueleto en forma si-
multánea (formas monostóticas 
o poliostóticas, focales o difusas 
según afecte una porción limita-
da o extensa del hueso). Depen-
diendo de la localización, la ex-
tensión y el grado de actividad 
metabólica se produce o no la 
sintomatología y en forma rela-
tivamente tardía la deformidad 
del cráneo o de los huesos lar-
gos (por ejemplo, "tibia en sa-
ble"), y las complicaciones: sor-
dera o más raramente ceguera 
por compresión de los respecti-
vos nervios, disfunción articular 
(e.g. coxopatía pagética) fractu-
ras patológicas, síndrome de 
compresión radicular, degenera-
ción maligna (menos de 1 % de 
los casos): sarcoma osteogénico, 
fibrosarcoma, linfomas óseos, 
sarcoma de células reticulares (1 -
3. 29, 30). 

El diagnóstico de la EP es prin-
cipalmente radiológico y debe 
hacer parte del enfoque dife-
rencial en pacientes mayores de 
cincuenta años con dolores 
óseos y eventualmente con de-
f o r m i d a d e s esque lé t i cas o 
agrandamiento del cráneo. El 
aspecto es el de huesos aumen-
tados de tamaño, con áreas den-
sas burdas mal delimitadas y au-
mento del hueso trabecular. En 
las fases iniciales el aspecto es 
menos obvio pues el único ha-
llazgo puede ser una osteopo-
rosis circunscrita a un área pe-
queña. La confirmación se ob-
tiene mediante la determinación 
de la fosfatasa alcalina o la 
excreción de hidroxiprolina uri-
naria, ambas pruebas fácilmen-
te accesibles. 
En la revisión de los estudios 
epidemiológicos informados en 
la literatura internacional y el 
análisis del comportamiento 
étnico de la EP (Tabla 4) no fue 
posible encontrar datos inmuno-
genéticos que pretendan expli-
car la asociación entre EP y un 
sustrato genét ico . Exis ten 
esporádicamente familias con 
varios miembros de alrededor de 
90 años afectados por la enfer-
medad. Pero en este grupo etario 
la incidencia llega a 8.9%, cifra 
muy significativa cuando se la 
compara al 1.8% de la pobla-
ción general (19-22). El riesgo 
fue mayor en los casos índice en 
los que la evolución desde el 
comienzo de la enfermedad era 
superior a 55 años, lo cual pre-
supone que la afección se va ge-
nerando muy lentamente desde 
el estímulo inicial por el agente 
responsable. 
La enfermedad ha sido descrita 
en todas las razas aunque con 
pre valencias diferentes. Quizás 
esto último permita considerar 
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que la etnia en sí no es un ele-
mento definitivo tal como se ha-
bía planteado, sino que debe 
existir algún factor etiológico en 
un ambiente propicio para su 
desarrollo. 
En Colombia sólo han sido rea-
lizadas dos publicaciones sobre 
EP: el resumen del primero y 
único caso hasta ese momento, 
presentado por Sánchez (15) y 
una revisión del tema de enfer-
medades osteocondensantes he-
cha por el mismo autor (36). 
Un hallazgo relevante es que 
en el presente estudio se pre-
sentan los dos únicos casos en 
los que no se encont ra ron 
ancestros extranjeros inmedia-
tos, lo que deja las puertas 
abiertas a la posibilidad de que 
la EP exista en Colombia, en 
grupos de población mestiza no 
mezclada con caucásicos du-
rante las últimas generaciones. 
Basados en los resultados de 
este primer estudio sistemáti-
co de EP en Colombia es ad-
misible pensar que ella no sea 
una afección tan excepcional 
en nuestro medio como se pen-
saba, y que sólo el desconoci-
miento de su cuadro clínico y 
de sus características radioló-
gicas sea el responsable de su 
extremada rareza. Por otra par-
te, como no existen estudios 
inmunogenéticos suficientes y 
conclusivos, es aventurado es-
pecular sobre la supuesta au-
sencia de terreno genético en 
las poblaciones amerindias. Es 
seguro que la prevalencia de 
EP en Colombia es claramente 
inferior a la de poblaciones 
caucásicas pero esto no signi-
fica que sea una enfermedad 
exótica y casi inexistente. En 
este sentido debe tenerse en 
cuenta que dos de los ocho pa-
cientes descritos, es decir, la 

cuarta parte, son mestizos sin 
mezcla en las últimas genera-
ciones. 
En la Tabla 4 se presentan al-
gunos datos epidemiológicos 
que muestran que en América 
Latina la enfermedad de Paget 
ha sido sobre todo estudiada en 
países con fuertes corrientes 
inmigratorias europeas, relati-
vamente recientes (Argentina y 
Brasil). Comparativamente con 
México el número de casos des-
critos es mayor en aquéllos (el 
doble o más) tal como se des-
p rende del examen de la 
casuística presentada por los au-
tores. Es un hecho que los ca-
sos "autóctonos" (mestizos sin 
mezcla caucásica durante las úl-
timas generaciones) son esca-
sos, y que hasta el momento no 
ha sido descrito ninguno en 
amerindios puros. Los pocos es-
tudios con pretensión inmuno-
genética no han encontrado re-
lación entre el sistema HLA y 
la enfermedad, de tal manera 
que no es posible plantear so-
bre esta base hipótesis explica-
tivas sobre la baja prevalencia 
de la EP en América Latina. 
Pero debe recordarse que como 
en muchas otras circunstancias, 
a esa rareza puede contribuir el 
desconocimiento de la enferme-
dad por parte del médico. Sin 
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duda existen más casos en Co-
lombia no diagnosticados. 

Summary 
Thirteen housand five hundred 
hospital admissions were re-
viewed from two hospitals from 
1964 through 1994 and 46 cases 
with increased bone density were 
found of which eight met crite-
ria for Paget's disease. Two of 
those patients had mixed-blood 
ancestry without Caucasian lin-
eage within the last generations 
and the other six cases were born 
to one or both foreign parents. 
Clinical findings, laboratory and 
radiologic studies were not dif-
ferent than those described in 
this entity. In those cases in 
which pain was the main com-
plaint (7/8), treatment with cal-
citonin was effective. There were 
no cases of malignant degenera-
tion. 
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