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Kemiğin Paget Hastalığı: Olgu Sunomu 
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ÖZET 
Paget fuıstalığı kemık turnoverında attma ile karakterize ve tıpık olarak ke­

mik ağrısı, iskelet deformiteleri, fraktür, ışitme kaybı, nöro/ojik komplikas­

yonlar gibi çeşitli komplikasyonlara yol açan bir hastalıktır. Tam genellık/e 

tesadüfen radyolojik tetkikler ve laboratuar ıncelemelerı ile konur (özellikle 

alkalenfosfataz-ALP yitkseklığı). Tedovide bıfosfanatlar ve kalsitonin ku/la­

m/ır. Bu yazıda polikliniğimizde Pagtt fuıstalığı tanısı konulan bir olgu su­

nulmuştur. 

Anahtar Kelime/er: Kemiğın Paget hastalığı 

GİRİŞ 

İlk kez Sir James Paget tarafından tanımlanan ve osteitis defor­

mans olarakta bilinen Paget hastalığı ileri yaşlı hastalarda osteopo­

rozdan sonra ikinci sıklıkta görülen bir hastalıktır ( 1 ,2). iskelet siste­

mini tutan kronik, idiopatik bir hastalıktır (3). üsteokiastik aktivite­

nin artması ile birlikte artmış kemik tumoveri ve buna bağlı osteob­

lastik aktivitenin artmasına ile görülen düzensiz yeni kemik oluşumu 

ile karakterizedir (3,4). 

Paget hastalığı erkek ve kadınllllrda sıklıkla eşit görülürken 50 yaş 

üzerinde insidansı artar. Sıklıkla aksiyel iskelet tutulumu görülmekle 

beraber herhangi bir kemikte etkilenebilir (5). Tek (monostotik) veya 

multipl (poliostotik) kemik tutulıırnu görülebilir (2). 

Etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte yapılan çalışmalar he­

rediter ve viral nedenleri desteklemektedir. Hastaların yaklaşık % 70 

inde genellikle asemptomatiktir. Tanı rastlantısal olarak radyolojik 

veya Iabaratuar tetkikler sonucu konur (5). Burada polikliniğimizde 

Paget hastalığı tanısı konan ve kalsitonin tedavisi başlanan bir olgu 

sunulmuştur. 

OLGU 

63 yaşında erkek hasta bir yıldır var olan şikayetlerinin artması 

üzerine bel ve sol kalça ağrısı şikayetleri ile polikliniğimize başvur­

du. Şikayetleri yürümekle, ayakta durmakla artan istirahatle azalan 

karakterteydi. Yapılan fizik muayenesinde bel ekstansiyon ve lateral 

fleksiyonu ağrılı ve kısıtlı idi. Sol kalça eklem hareket açıklığı ağnlı 

ve kısıtlı idi. Lokomotor sistem muayenesinde başka özellik yoktu. 

Yürüme patemi sola antaljikti. 

S. B. Istanbul Eğıtim ve Araştınna Hastımesi Fizık Tedavı ve Rehabılıtasyon Klinıği, 
Asistanı (! ), Şef Yardımcısı (2), Uzmanı (3) 
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SUMMARY 
Paget's Disease of Bone: CaseReport 

Paget's disease of bone is a disorder characterised by ıncrease bone turno­

ver and typıcally leading to bone pain, skeletal deformities, fractures, he­

arıng /oss, neuro/ogic complıcations. The diagnosis most commonly found 

incidentally on radiographs and laboratory investigations ( specially serum 

alkaline phospatase-ALP levels). Treatment strategies include biphosphana­

tes and calcironin We reported a case who was diagnosed as Paget disease 

in our outpatient clınic 
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Yapılan laboratuar incelemelerinde ALP düzeyi 295 IU/L, eritroist 

sedimantasyon hızı (ESH) 50 mm/sa olarak saptandı. Diğer laboratu­

ar incelemelerinde patolojik özellik yoktu. 

Pelvis grafisinde sakroiliak ekiemierde degeneratif değişklikler, 

sol kalça asetabulumda skleroz artışı ve eklem aralığında daralma ile 

solda koksofemoral eklem komşuluğunda yer yer dansite artışları 

saptandı (Resim 1). Yapılan tetkikler sonucu ön tanı olarak Paget has­

talığı düşünülen hastadan tüm vücut kemik sintigrafisi ve pelvik to­

mografi istendi. 

Tüm vucut kemik sintigrafisinde sol hemipelviste ilium, ischium 

ve pubiste kemik korteksi boyunca diffüz yoğun artmış aktivite tutu­

lumu tespit edildi (Resim 2). 

Pelvik tomografide sol iliak kemik ischium ve pubis kollarını tutan 

kemik yapıda kortikal kalıniaşma ve deformasyona neden olan, me­

düller alanlarda heterojen dansite artışı ve yer yer düşük dansiteli 

alanlar izlenen geniş lezyon sahası saptandı (Resim 3 ve 4). 

Hastaya yapılan laboratuar ve radyolojik değerlendirmeler sonucu 

Paget hastalığı tanısı konularak, 200 lU/gün kalsitonin tedavisi baş­

landı. Takip eden değerlendirmelerde şikayetlerinde gerileme oldu ve 

ALP değerlerinde azalma saptandı. Hastanın bir yıllık takibinde labo­

ratuar değerleri normale döndü. 

Resim 1 Resim2 
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Resim 3 Resim4 

TARTIŞMA 

Paget hastalığı kemik remodelinginde bozukluk ile karakterize ve 

tipik olarak kemik ağrısı ve iskelet deformıteleri, kırık, işitme kaybı 

ve nörolojik komplikasyonlar gibi çeşitli komplikasyonlara yol açan 

kronik bir durumdur (2). 

Hastalık üç fazdan meydana gelir. Başlangıç fazı osteoklastik akti­

vitenin artması ve kemik rezorbsiyonu ıle karakterizedir ve bu fazda 

kemik tumoverı 20 kat artmıştır. Erken dönemde sıklıkla radyolojik 

olarak osteolitik lezyon şeklinde görüntülenmektedir (6). Bu fazı os­

teoblastik aktivitenin artması ile mineralize olmayan yeni kemik ya­

pımının başladığı osteolitık-osteoblastik faz izler. Geç fazda ise yo­

ğun trabeküler ve kortikal kemik birikimleri görülür. Ancak yeni olu­

şan kemik normal kemiğe göre sklerotik, dezorganize ve daha zayıf­
tır (5). 

Etyolojİ kesin olarak bilınmemektedir ancak yapılan çalışmalarda 

genetik ve viral nedenler desteklenmektedir. Paget hastalarının yak­

laşık %40'ında pozitif aile öyküsü rapor edilmiştir (5). Paget hastalı­

ğı ve ilişkili sendromlara yol açan mutasyon!ar ve polimorfizmler 

dört gende açığa çıkarılmıştır. Bunlar; RANK'ı kodlayan 

TNFRSFllA geni, osteoprotegrini kodlayan TNFRSFllB geni, 

p97'yi kodlayan VCP geni ve p62'yi kodlayan SQSTMl geninden 

oluşmaktadır. Tüm bu genler osteoklast aktivasyonunda rol oynarlar 
(4). Ayrıca SQSTMl geninde P392L mutasyonu geç başlangıçlı Pa­

gel hastalığı ile ilişkili olduğu gosterilmiştir (7). Çevresel faktörlerin­

de etyolojide rol aldığı diışiınülmektedir. Birçok araştırmacı paramy­

xovirus infeksiyonun çevresel bir etken olduğu üzerinde durmaktadır 

( 4,6). İmmunohistokimyasal, in si tu ve biyolojik çalışmalar her neka­

dar virus etkeninin izole edilememesine rağmen viral etyolojiyi des­
teklemektedir (6). 

Paget hastalığında primer olarak etkilenen hücreler osteoklastlar­

dır. Pagetik lezyonlarda osteoklastların hem sayısı hemde boyutları 

artmıştır. Ayrıca morfolojik olarak ta normal olmayan ostekolastların 

yanı sıra osteoklast prekursorlerinde de anormallikler vardır (6). 

Paget hastalığı genellikle asemptomatik olmasına rağmen hastalık 

değişik semptomlarla birlikte görülebilir. Bunlar arasında ağrı, iske­

let deformiteleri, kırık ve nörolojik semptomlar yer alır (2,5,6). Oste­

oartritte görülen ağrının aksine Paget hastalığında istirahatte ve özel-
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likle geceleri artan ancak sürekli olan bir ağrı görülmektedir. Pa­

get'ye bağlı etkilenen kemik ekleme komşu ise osteoartrit gelişimine 

neden olabilir. Mikrofraktür ve osteoartrite Paget hastalığında ağrı 

sebebi olabılen diğer nedenlerdir (5). 

Hızlı kemik yapıruma bağlı meydana gelen kötü kaliteli kemik ya­

pıya bağlı olarak görülen iskelet deformiteleri arasında kifoz, uzun 

kemiklerde özellikle tibiada eğilme, kraniumda genişleme yer almak­

tadır (5,6). Çene tutulumu olan hastalarda diş kaybı görülebilir (5). 

Kranium tutulumu sonucu baş ağrısı, işitme kaybı ve görme kaybı 

gelişebilmekedir (2,5,6). Yapılan bir çalışmada Paget hastalarında 

işitme kaybının %61 oranında görüldüğü bildirilmiştir (8). 

Hastaların yaklaşık %76'sında santral ve periferik sinir sisteminde 

çeşitli nörolojik problemler görülmektedir. Nörolojik komplikasyon­

lar daha çok uzun süredir Paget hastalığı tanısı olan veya daha önce 

tanısı konulamayan hastalarda meydana gelmektedir. Yeni oluşan ke­

mik hipertrofisi veya iskemik myelit spinal sinir hasarının primer 

mekanizmalarıdır (9), 

Paget hastalığı ile beraber çok sık olmamakla birlikte kardiyovas­

küler sistem tutulumu da görülebilmektedir. Yaygın tutulumu olan ve 

kemik iliğinde geniş hipervaskülarizasyon olan hastalarda oluşabilen 

arteriyovenöz şantlar yüksek debili kalp yetmezliğine neden olabil­

mektedır (2,5). Hastalığın komplikasyonlarından biri de %1 ile %10 

arasında değişen oranlarda görülen malign degenerasyondur. En sık 

osteosarkom ve fibrosarkom görülmektedir. Paget'li hastalarda renal 

kalkül görülme sıklığı da artınıştır (5). 

Laboratuarda en sık alkalen fosfataz (ALP) yüksekliği görülür. Ay­

rıca kemik yapım markerlarından serum osteokalsin ve yıkım mar­

kerlarından üriner hidroksiprolin seviyelerinde de artma görülebil­

mektedir (2,5,6). 

Radyolojik bulguları; litik (erken dönem) ve sklerotik lezyonların 

birlikte görülmesidir. Ayrıca tutulan kemiklerde loklaize genişleme­

ler şeklinde görüntülenmektedir (5). Direkt radyografik görüntüleme 

yanı sıra kemik sintigrafısi ve bilgisayarlı tomografi kullanılan diğer 

görüntüleme yöntemleridir. Yumuşak doku tutulumu saptandığında 

maligniteyi ekarte etmek için biopsi gerekebilmektedir (9). 

Tanı genellikle rastlantısal olarak radyografik bulgular ve ALP ile 

konur (5). Hastamızda tipik radyolojik bulgular ve ALP yüksekliği 

saptanması üzerine Paget hastalığı tanısı konmuştur. 

Tedavide amaç kemik tumoverını azaltmak ve oluşabilecek komp­

likasyonları önlemektir (2). Bu amaçla osteoklastik aktiviteyi inhibe 

ederek kemik resorbsiyonunu azaltan kalsitonin ve bifosfanatlar ku­

lanılmaktadır (5,6). Oral kullanılan bifosfanatlar arasında alendronat, 

risedronat, etidronat ve tiludronate yer alırken pamidronat ve zolend­

ronik asit intravenöz kullanılan bifosfonatlardandır. Ayrıca Paget has­

talığı tedavisinde 1000-1500 mg/gün kalsiyum ile 400-800 lU D vi­

tamini replasmanı da yer almaktadır. Tedavinin takibinde en sık ola­

rak serum ALP seviyesi kullanılmaktadır. Başlangıçta ilk altı ay her 
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üç ayda bir, daha sonra ise altı ayda bir serum ALP seviyeleri ölçül­

melidir. (2,5) Cerrahi mudahaleye çok sık olmamakla birlikte ihtıyaç 

duyulabilir. Progresif tibial derormite, fraktür, medikal tedaviye di­

rençli artrit, kranial ve spinal sinir kökü basısı gibi durumlarda cerra­

hi tedavi endikasyonu vardır (5). 

Paget hastalığına bağlı görülebilecek deformiteler ve komplikas­

yonlar tedavisi ve önlenmesinde hastalığın erken tanı ve tedavisi son 

derece önemlidir. 
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