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Olgu Sunumu / Case Report

Kemigin Paget Hastaligi: Bir Olgu Sunumu

Paget's Disease of Bone: A Case Report

Mehmet ADAM, Giil METE, Zafer YILDIZ, Berrin LEBLEBICI, Senay DEMIR*
Baskent Universitesi Tip Fakliltesi, Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon ve *Radyoloji Anabilim Dali, Adana, Ttirkiye

Ozet

Paget hastaligi (PH) ¢cogunlukla yasli popllasyonu etkileyen sebebi bilinme-
yen kemik dongtslinde fokal artisla karakterize bir hastaliktir. Bati tlkelerin-
de osteoporozdan sonra ikinci siklikla goriilen metabolik kemik hastaligidir.
PH tanisi en sik baska hastaliklarin biyokimyasal ve radyolojik incelemeleri
sirasinda tesadifi olarak konur. Tutulan kemiklerde agri PH'nin en sik gori-
len semptomudur. Tedavide bifosfonatlar ilk secenek ilaglardir. Biz burada,
daha dnceden osteoporoz tanisi ile takip edilen, bifosfonat tedavisinden kis-
mi fayda goren klinigimizde PH tanisi konulan bir olguyu sunduk. Tiirk Fiz
Tip Rehab Derg 2008;54:184-6.

Anahtar Kelimeler: Kemigin Paget hastalidi

Summary

Paget's disease of bone (PD) is characterized by focal increases in bone
turnover of unknown etiology that affects mainly elderly population. PD is
the second most common metabolic bone disease after osteoporosis in
western countries. The diagnosis of PD is made most commonly, incidentally
in patients undergoing biochemical or radiologic investigations for other
conditions. Pain in the involved bone(s) is the most common symptom of PD.
Bisphosphonates are first line drugs in treatment of PD. We report a patient
who was previously followed with the diagnosis of osteoporosis, partially
improved from bisphosphonate treatment and diagnosed as PD in our
clinic. Turk J Phys Med Rehab 2008;54:184-6.
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Girig

Paget hastaligi (PH) ilk kez 1877 yilinda Sir James Paget tara-
findan tanimlanmistir. PH 1,8/1 oraninda erkeklerde daha siktir (1).
PH geriatrik populasyonda 6nemlidir, clinkli osteoporozdan sonra
ikinci en sik metabolik kemik hastaligidir (2). PH ingiltere, Ameri-
ka Birlesik Devletleri, Avustralya ve Yeni Zelanda'da sik, iskandi-
navya, Asya ve Afrika'da ise nadirdir (3). Turk tip dizininde PH ile
ilgili sadece 14 olgu sunumu mevcut olup siklk ile ilgili bir calisma
bulunmamaktadir.

PH artmis kemik déngusu ile karakterizedir; bir (monostotik)
ya da daha fazla (poliostotik) kemigi etkileyebilir (4). iskelette her
bélgede tutulum olabilir fakat en ¢ok pelvis, lumbosakral kemikler,
kafatasi, femur ve tibiayi tutar (1). PH'nin sebebinin bilinmemesi-
ne ragmen, pagetik osteoklastlarin hem genetik hem de cevresel
faktdrler sonucunda ortaya ciktigi disintlmektedir (5).

PH ilk basta artmig osteoklastik kemik rezorbsiyonu ile baslar,
bunu osteoblastik aktivitede sekonder bir artis izler, sonugta mo-

zaik yapida lamellar kemik olusur. Normal kemik yapisi yerini de-
zorganize hipertrofik ve zayif kemik yapiya birakir (3).

Burada daha 6nce osteoporoz tanisi ile takip edilen, buna y6-
nelik olarak verilen bifosfonat tedavisinden kismi fayda géren, kli-
nigimizde PH tanisi konularak tedavi edilen olgu tartisiimistir.

Olgu

56 yasindaki bayan hasta, bes yildir var olan ve son bir haftadir
siddetlenen sol kalca adrisi sikayeti ile poliklinigimize basvurdu. Ag-
ri, Ustline basmakla, ylriimekle artan istirahatle azalan karakter-
deydi. Valsalva ile agri artisi, bel agrisi, bacaklarda kuvvetsizlik, uyu-
sukluk sikayeti yoktu. Hasta osteoporoz tanisi ile Gg yildir diizenli
olarak haftada 35 mg risedronat ile birlikte kalsiyum ve vitamin D
kombine preperatlari kullandigini ve ilaclardan kismen fayda gordi-
§int ifade ediyordu. Ozgecmisinde baska dzellik yoktu.

Fizik muayenesinde bel ekstansiyonu adgrili, eklem hareket
acikhgr tamdi. Yurime paterni solda antaljikti ve sol kalcanin
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internal ve eksternal rotasyonu agrili idi. Diger ekstremitelerin ek-
lem hareket acikliklari tamdi. Diger sistem muayeneleri normaldi.

Laboratuvar incelemelerinde C reaktif protein: 21 mg/L (0-6),
alkalen fosfataz (ALP): 113 IU (25-100) disinda diger tam kan ve
kalsiyum ve fosforu da iceren biyokimya incelemeleri normaldi.
Brusella aglitinasyon testi negatif olarak tespit edildi. Olasi kara-
ciger sorunlarini ekarte edebilmek icin yapilan tiim batin ultraso-
nografi incelemesi normal sinirlarda idi.

Direkt pelvis grafisinde dejeneratif degisiklikler disinda ek bul-
gu yoktu. ALP yiiksekligi sebebiyle PH'dan slphelenildi. Taniya
yonelik tiim vicut sintigrafisi ve pelvik tomografi yapildi.

TUm vicut kemik sintigrafisinde, sol iliak kemik ve sag§ simfi-
zis pubiste artmis radyoniklit tutulum tespit edildi (Sekil 1).

Pelvik tomografide sol iliak kanat orta kesiminde hafif derece-
de periost reaksiyonu ve komsulugunda skleroz artisi gordldi
(Sekil 2).

Mevcut klinik, laboratuvar ve radyolojik bulgularla PH tanisi ko-
nulan hastaya 20 mg/giin risedronat tedavisi baslandi. Hastanin
ekonomik nedenlerle tedaviyi U¢ hafta sonra birakmasi nedeniyle
tek doz 90 mg pamidronat iv. infizyonla uygulandi. 6 hafta sonra
ilk kontrolde gorilen hastanin sikayeti tamamen gecmis ve ALP ve
CRP dlzeyleri normale inmisti. Hastanin yedi aylik takibinde hasta-
igin klinik ve biyokimyasal belirtileri normal sinirlarda seyretti.

Sekil 1. Sol iliak kemik ve sag simfizis pubiste artmis radyonuklit tu-
tulumu.

Tartisma

Kemikte PH, ileri yas populasyonunda sik gordlir ve kranial si-
nir kompresyonu, isitme kaybi, iskelet deformiteleri, kronik sirt
agrilari ve eklem agrilarina neden olabilecedi icin erken tani ve te-
davi acgisindan dnem tasir (6).

PH tanisi en sik baska hastaliklarin biyokimyasal ve radyolojik
takipleri sirasinda tesadtfen konulur. Ayni zamanda hastalar dok-
tora kemik agrisi, kemik deformitesi, kirik, sagirlik gibi spesifik ola-
rak hastalia bagh semptomlarla da basvurabilirler (4). Tutulan
kemiklerde agri PH'nin en sik gorilen semptomudur ve geceleri
artan tarzda olabilir. Kemik agrisi ayni zamanda patolojik kirik ya
da osteoartritten kaynaklanabilir (7). Bizim hastamiz da klinige
bes yildir devam eden kalca agrisi ile basvurmustu. Osteoporoz
tanisiyla almakta oldugu antirezorbtif tedaviden kismi fayda gor-
diigl ve hastaligi baskilandigi icin daha 6nce herhangi bir merke-
ze kalca agrisi sikayeti ile bagvurmamisti.

PH'nin biyokimyasal de§erlendirmesinde kemik remodeling
belirtecleri kullanilir. Klinikte en ¢ok kullanilanlardan biri ALP'dir.
Hastalarin %10'unda normal olabilir, karaciger hastahgi olan has-
talarda metabolik etkilesime girebilir. Béyle olgularda kemik spe-
sifik ALP ya da kemik resorbsiyonunun Uriner belirtegleri tanida
yardimci olabilir. Hastalarin cogunda kanda bakilan kalsiyum ve
fosfor normal sinirlardadir. Bununla beraber uzun sireli immobi-
lizasyona bagli hiperkalsemi gérlebilir (3). Bizim hastamizda da
ALP sinirda yiksek 113 1U (25-100), kalsiyum ve fosfor degerleri
ise normal sinirlarda idi. Kalca agrisi ile beraber ALP yiiksekligi ol-
dudu icin PH'dan stphelenildi ve taniya yonelik gerekli ileri tetkik-
ler yapildi.

PH tanisi genellikle radyografi ile konur, kemik genislemesi en
iyi gorilebilen radyolojik 6zelliktir. Diger radyolojik bulgulari kor-
teksin genislemesi, osteolitik alanlar ve osteoskleroz olusturur.
Radyolojik bulgular genellikle karakteristiktir, fakat nadiren litik ya
da sklerotik metastazlarla ayirici taninin yapilmasi gerekir. Bitin
hastalara ilk arastirmanin bir parcasi olarak kemik sintigrafisi yap-
tirllmasi dnerilir. Kemik sintigrafisi PH lezyonlarini tanimlamada
en hassas testtir, fakat 6zgl dedildir. Bu prosediriin amaci hasta-
lgin yayilimini belirlemek, etkilenen bolgeleri saptamak, gelisebi-
lecek komplikasyonlar agisindan potansiyellerini belirlemektir (3).
En sik gorllen komplikasyonlar: patolojik kiriklar, kemik deformi-
teleri, dejeneratif artrit, isitme kaybi, bazillar invajinasyon, sinir
kokl ya da kord kompresyonu ve nadiren immobilizasyonda géru-

Sekil 2. Sol iliak kanat orta kesiminde hafif derecede periost reaksiyonu
ve komsulugunda skleroz artisi (Beyaz ok).
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len hiperkalsemi, ciddi kemik tutulumu olan vakalarda artmig kar-
diak output, hastalarin sadece %0,7-1'inde osteosarkomdur (3).
Bizim hastamizda da kalca adrisi ile beraber ALP yiksekligi oldu-
gundan PH'dan slphelenildi. ALP yiksekligine yonelik karaciger
ve safra kesesi ile ilgili patolojileri ekarte etmek amaci ile yapilan
abdominal ultrasonografisi normal sinirlarda idi. Direkt pelvis gra-
fisinde dejeneratif degisiklikler disinda ek bulgu yoktu. Tim viicut
kemik sintigrafisinde ise sol iliak kemik ve sag simfizis pubiste art-
mis radyondklit tutulum tespit edildi. Pelvik tomografide ise sol ili-
ak kanat orta kesiminde hafif derecede periost reaksiyonu ve
komsulugunda skleroz artisi gorilda.

PH tedavi edilebilir, fakat biitlin hastalari tedavi etmeye gerek
yoktur. Etkilenen kemik ya da eklemlerde agri, nérolojik kompli-
kasyonlar, kirik riski tasiyan dnemli osteolitik lezyonlar, uzun ke-
miklerin vertebranin ya da kafa kaidesinin tutulumu, tutulan kemi-
gin operasyonu planlanan hastalar, asemptomatik eklem tutulu-
mu hastalidi tedavi etme endikasyonlaridir (1). Tedavinin amaci
normal kemik metabolizmasini yerine getirmek, agriy1 gidermek,
kemik deformiteleri, sekonder osteoartrit, sinirlerle ilgili yapilarin
kirik ve kompresyonlari gibi ileride gelisebilecek komplikasyonlari
Oonlemek, kanamay! azaltarak ortopedik operasyona hazirlamak,
immobilizasyona bagli hiperkalsemiyi énlemektir (3). Tedavinin ilk
secenedini oral alendronat ya da risedronat ya da intravendz pa-
midronat ya da zolendronik asit gibi nitrojen iceren bifosfonatlar
olusturmaktadir. Etidronat ve tiludronat daha az potenttir ve te-
davi tercihinde ikinci sirada yer alirlar (8). Bifosfonatlarin kemik
agrisini, kemik donglsind inhibe ederek gecirdikleri distinilmek-
tedir (4). Kalsiyum ve vitamin D replasmaninin da bu potent anti-
osteoklast tedavilerle birlikte yapilmasi sarttir (8). Potent bifosfo-
natlarin intravendz uygulanmasi kemik déngusdndn kisa dénem-
de kontrolini ve uzun dénem takipte remisyonunu saglar (9).

Cerrahi midahale kalca replasmani, ciddi osteoartrit, deforme ol-
mus tibianin osteotomisi, platibazyasi olan hastalarda posterior
fossa dekompresyonuna ve sinir dekompresyonuna yoénelik yapi-
lan oksipital kraniotomi gibi durumlarda endikedir (3).

ALP gibi biokimyasal belirtecler tedavinin baslangicindan son-
ra (g ile alti ay arasinda normal sinirlara geldiginde hasta remis-
yonda, %75'in Uzerinde azalma oldugunda kismi remisyonda ka-
bul edilir. ALP tedavi boyunca her dért ile alti ay arasinda 6él¢il-
melidir ve eder normalden ya da &nceki en dislk dederinden
ylksek ise yeni bir tedavi verilmelidir (3).
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