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Resumen Introduccién: En la enfermedad de Paget (EP), la complicacion neurolégica
mas frecuente se relaciona con la afectacién del hueso temporal a nivel
intrapetroso. Los sintomas vestibulares son comunes en la enfermedad de
Paget, pero se pueden pasar facilmente por alto, por su leve intensidad. La
literatura no esta clara en relacion con el resultado de las pruebas caléricas.
El objetivo del presente estudio, es conocer si existe una mayor incidencia
de alteraciones vestibulares en el grupo de pacientes con EP craneal
comparandolos con pacientes con EP sin afectacion craneal, asi como una
mayor alteracion en el resultado de la prueba caldrica. Material y métodos:
Se trata de un estudio tipo casos-controles. La seleccién de pacientes se
realizé de forma aleatoria. El tamafo muestral fue de 50 pacientes, 30 de
ellos con EP sin afectacion craneal, 13 con EP craneal sin afectacion
temporal y 7 con EP craneal y temporal en la gammagrafia. Resultados: Un
22% de los pacientes de la muestra presentaron historia crisis vertiginosas
y sin embargo un 46 % presentaron déficit vestibular en el resultado de la
prueba caldrica. Conclusiones: Un elevado porcentaje de pacientes no
presento historia clinica de crisis vertiginosas, sin embargo, fue mayor el
porcentaje de pacientes que presentaron alteraciones en la prueba calérica
de la videonistagmografia.-No se encontraron diferencias estadisticamente
significativas entre los grupos con EP en el analisis del déficit vestibular.

Palabras clave | Enfermedad 6sea de Paget; osteitis deformante; vértigo; prueba caldrica.

Summary In Paget's disease, the most common_neurological complication relates to
the temporal bone involvement-intrapetrous level. Vestibular symptoms are
common in Paget's disease, but you can pass easily overlooked for its mild
intensity. The literature is not clear regarding the result of caloric testing.
Methods: The study comprised 50 patients, 30 patients with PD without skull
involvement, 13 patients with skull" involvement and without temporal
involvement and 7 patients with PD with skull and temporal involvement in
scintigraphy. Results: 22% of patients in the sample had history crises
dizzying and ryet 46% had deficits in vestibular caloric test result.
Conclusions: We found no statistically significant differences between the
groups in the analysis of EP vestibular deficit.

Keywords Paget’s disease of bone;osteitis deformans; dizziness; caloric test

Introduccion

La enfermedad 6sea de Paget (EOP), es un transtorno focal que afecta de
forma segmentaria al esqueleto [1,2]. Se caracteriza por un incremento de la
resorcidon 0sea, seguido de una formacién excesiva, que altera el remodelado
0seo. Por tanto, se produce un hueso de estructura abigarrada y anarquica
con propiedades mecanicas alteradas [1,3-5].

Las complicaciones neurolégicas en la enfermedad de Paget, se deben a la
compresion directa de estructuras neurolégicas o a insuficiencia vascular
secundaria a crecimiento 6seo y a fenémenos de robo vascular por la
hipervascularizacion 6sea. La afectacion craneal, conlleva la deformidad y el
aumento de tamafno de éste, pudiendo afectarse el hueso temporal y las
estructuras contenidas en el mismo, originando manifestaciones
audiovestibulares [1,6-10].

El objetivo de nuestro estudio es conocer si existe mayor incidencia de
alteraciones vestibulares en el grupo de enfermos de Paget que presentan
afectacion craneal que en aquellos enfermos de Paget, que no presentan
afectacion craneal, demostrados mediante la realizacidon de una historia clinica
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completa, exploracion otoneurologica y videonistagmografia (VNG).

Material y método

Se llevé a cabo un estudio descriptivo retrospectivo de tipo casos y controles.
El grupo de los casos estaba constituido por aquellos pacientes que
presentaban enfermedad de Paget craneal en la gammagrafia con TC-99 y
los controles eran enfermos de Paget sin afectacion craneal gammagrafica.
Pacientes: Se estudiaron 50 pacientes con enfermedad de Paget, durante el
ano 2010 y hasta el primer trimestre del afio 2011 en el Servicio de
Otorrinolaringologia, que habian sido previamente diagnosticados de
enfermedad de Paget en Servicio de Reumatologia.

Datos demograficos: El tamafio de la muestra fue de 50 pacientes. Un 50 %
de los pacientes fueron mujeres y un 50 % fueron hombres. El rango de edad
de los pacientes de nuestra muestra fue de 30 a 87 afios con una media de
edad de 71,18 afios y la mediana fue 73 afos. Un 60 % (30/50) fueron
pacientes sin afectacién craneal y un 40 % (20/50) presentaban afectacion
craneal. Dentro del grupo de enfermos con Paget craneal, un 35 % (7/20)
presentaron afectacion temporal y el 65 % (13/20) restante no presentaron
afectacion temporal.

Método: Se llevd a cabo una anamnesis detallada con una exploracién
otorrinolaringoldgica completa haciendo especial hincapié en la exploracion
vestibular (exploracién ~ de nistagmo espontaneo, Romberg, Barany,
Unterberger, maniobras éculo-cefalica y de agitacion cefalica y finalmente
maniobras de Dix-Hallpike, Mc Clure e hiperextension cefalica para
exploracion los canales semicirculares). Posteriormente, se realiz6 a todos
ellos una prueba de videonistagmografia (VNG modelo Ulmer, Synapsys,
2007) considerandose para el déficit vestibular el resultado de la prueba
caldrica que se considerd patolégica con un valor superior al 20 % [10].
Estadistica: Se realizé un estudio descriptivo de los datos, tanto de las
variables cualitativas como cuantitativas. El analisis estadistico se realizo
mediante una prueba T-student para las variables métricas y Chi cuadrado
para las variables no meétricas, utilizando el software IBM SPSS 19. Se
consideré como nivel de significacion P<0.05.

Consideraciones éticas: El estudio se ha realizado segun los principios de la
Declaracion de Helsinki (1975,1983).

Resultados

Como consideracién previa a nuestro estudio se analizan las variables de edad
y sexo como posibles factores condicionantes de los resultados. Ambas
(p=0.223 para la edad y p=0.502 para el sexo) no influyen en el resto de los
resultados del estudio.

Un 22% (11/50) de los pacientes referian entre sus antecedentes haber
presentado crisis vertiginosas tipicas (aisladas o acompafiadas de sintomas
cocleares, Figura 1). 5/30 en el grupo de EP sin afectacion craneal, 4/13 en el
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grupo de EP con afectacion craneal sin afectacién temporal y 2/7 en el grupo de
los pacientes con EP craneal y temporal (Figura 2).Sin embargo, hasta el 46%
de los pacientes (23/50) presentaron una hiporreflexia canalicular considerada
como patoldgica en la prueba calérica del VNG (Déficit superior al 20%) (Figura
3).
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Figura 1. Distribucion total crisis vertiginosas
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Figura 2. Distribucion por grupos con EP de las crisis vertiginosas
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Figura 4. Distribucion por grupos EP del déficit vestibular

Analizando el resultado de la prueba caldrica en funcion del grupo se objetiva
que el 40% (12/30) de los pacientes con EP sin afectacion craneal tenian un
resultado patologico, Un 46,1% (6/13) de los pacientes con EP con afectacién
craneal sin afectacion temporal y un 71,4% (5/7) de los pacientes con EP
craneal y afectacién temporal (Fig. 4). Sin embargo, las diferencias entre los
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grupos no son estadisticamente significativas (x>= 0,297 entre el grupo de EP
sin afectacion craneal y EP con afectacion craneal, y x*=0,279 entre el grupo
de EP con afectacion craneal sin afectacion temporal y el grupo de EP con
afectacién craneal y temporal).

Discusion

La caracteristica fundamental en la enfermedad de Paget es el aumento en la
remodelacion 6sea [10]. Inicialmente se produce una fase osteolitica, en la que
existe una proliferacion e hiperactividad funcional de los osteoclastos sobre los
osteoblastos [10-12]. Posteriormente se lleva a cabo una activacion de los
osteoblastos que sintetizan una nueva matriz. Finalmente, en la fase
esclerotica, se genera nuevo hueso. Las fibras de colageno se disponen de
forma desordenada, originando un tejido 6seo de tipo plexiforme que contiene
abundante vascularizacion y que se caracteriza por ser menos resistente que
el hueso laminar de un adulto normal. Por este motivo, a pesar del aumento de
densidad radiolégica que se evidencia en la fase de formacion 6sea, existe un
aumento en la incidencia de aparicion de fracturas. De la misma forma,
también son mas blandos, y tienden a deformarse. El exceso de formacion de
hueso produce un incremento en el tamafio del hueso y compresion de las
estructuras vecinas [13]. Los continuos fendmenos de reabsorcion y formacion
de hueso confieren al hueso pagético una estructura “en mosaico” o imagen
en “sacabocados” [14].

En la enfermedad de Paget, la complicacion neuroldgica mas frecuente se
relaciona con la afectaciéon del hueso temporal a nivel intrapetroso. Se puede
producir afectacion temporal de forma bilateral, produciendo sintomatologia
coclear por afectacion del laberinto anterior (hipoacusia y acufenos) y
sintomatologia vestibular por afectacion del laberinto posterior (vértigo) [12-16].
Segun diferentes estudios histopatolégicos parece mas frecuente la afectacion
inicial de la audicién, por afectacion del CAl generalmente. Sin embargo
parece que tanto la capsula otica como la capsula laberintica son mas
resistentes y algunos estudios apoyan que la funcion vestibular se mantiene
dentro de la normalidad durante mas tiempo [6,16-18]. Sin embargo, éstos
mismos estudios también han concluido que no existe relacion entre la
afectacion radiolégicas y hallazgos vestibulares [19].

La enfermedad de Paget, al igual que la otoesclerosis, puede afectar al 6rgano
del laberinto de dos formas [6,20,21] : directa, cuando la zona de la capsula
Otica se ve afectada por la enfermedad de Paget. Las zonas de hueso afecto
pueden envolver el acueducto del vestibulo y comprimirlo, disminuyendo su
capacidad reabsortiva o bien puede invadir el endostio, alterando las
caracteristicas quimicas de la perilinfa y endolinfa y afectar asi el flujo
endolinfatico; indirecta: debido a los cambios vasculares que producen los
focos del Paget craneal, que pueden repercutir en el laberinto causandole una
hipoperfusion o bien comprometiendo el retorno venoso endocraneal. Es
conocido como el fenémeno del “hurto pagético”, que genera isquemia por
redistribucion del flujo hacia el hueso danado. Este ultimo caso se constata
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debido a la ausencia de afectacion del pehasco del temporal en las pruebas de
imagen.

Por tanto podemos deducir de los resultados obtenidos en nuestro estudio,
que el hecho de que exista un elevado porcentaje de los pacientes (46%)
muestren una hiporreflexia canalicular, y sin embargo sélo un 22 % han
presentado vertigo, puede deberse a que el hueso pagético, presenta una
estructura anarquica con imagen en mosaico o sacabocados. En la fase de
osteogenésis, que ocurre tras la osteoclastogénesis, se forma un neohueso
que contiene fibras de colageno dispuestas de forma desorganizada y con
gran vascularizacién, que hacen que éste sea muchos mas blando de lo
normal, y por tanto su propiedades biofisicas se encuentran alteradas. Debido
a ello provocaria que en la realizacion de las pruebas caldricas, el neohueso
actuaria como un sobreconductor para el agua, que actuaria secundariamente
sobre el canal semicircular lateral (CSL).

Por otro lado, parece mas facil explicar la causa que origina las alteraciones
vestibulares cuando existe una alteracion en la gammagrafia con Tc-99. Se
trataria de una afectacion directa del vestibulo, bien por compresion sobre el
acueducto que disminuria su capacidad reabsortiva, o por crecimiento del
endosito que generaria cambios en las caracteristicas quimicas de la perilinfa
y endolinfa.

Finalmente podriamos explicar que en los pacientes de EP que no
presentaban afectacion craneal o aquellos- con EP craneal no temporal,
parecia mas légico pensar que en ellos existia una afectacién indirecta, debido
a la cual, por la redistribucion del flujo sanguineo hacia zonas de hueso afecta
extracraneal y/o extratemporal, conllevaria a una hipoperfusion del laberinto y
por tanto una alteracion de la prueba caldrica. Se ha planteado como hipotesis
en articulos previos [22], la posibilidad de afectacion del laberinto anterior por
la liberacion de citoquinas desde el hueso enfermo que alteraria la
homeostasis de la coclea. Quizas este mismo planteamiento podria aplicarse
al laberinto posterior.

Conclusiones

1.- Un elevado porcentaje de pacientes sin antecedente de clinica vestibular
presentaron una alteracién en la prueba caldrica. Proponemos como causa en
los pacientes con EOP craneal la alteracién biofisica del hueso en la EP. El
agua actuaria como un superconductor sobre el CSL. En los casos de
pacientes sin EP craneal o EP craneal sin afectacion temporal se propone
como hipdtesis la hipoperfusién del laberinto debido a las derivaciones
vasculares que actuarian aumentando el flujo sanguineo a otras regiones
donde existiese un foco pagético.

2.- No se han encontrado diferencias estadisticamente significativas en el
déficit vestibular para los grupos Paget no craneal, Paget craneal no temporal
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y Paget craneal temporal determinados por VNG Ulmer Synapsys 2007.
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