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OZET: Nadir goriilen Paget hastaligr hakkinda son literatiivin 15181 altinda
kisa bilgi verilerek bir vaka sunuldu.

GIRIS :

Tamm: Kemiklerin “Paget hastaligi eriskinlerin iskelet sisteminde yaygin
olarak yumusama, genisleme, egrilme ve kemik yapisinin bozulmas: ile seyreden
kronik bir hastaliktir (1). i1k kez 1871 yilinda Sir James Paget tarafindan tanimla-

nan hastaligin 1929da Mondl tarafindan 6zellikleri daha kesin sekilde belirtildi ve
o zamana kadar bilindigi gibi hastaligin hipertroidiye bagli olmadig1 gésterildi (1),

Géritllme sikligi: Kesin olarak bilinmemektedir. Hastalik daha ¢ok kuzey
Avrupa iilkeleri, Ingiltere ve kuzey Amerika’da goriilmektedir. Hindistan’da ¢ok
nadir gorillmesi dikkati ¢ekmistir (1).

Etioloji: Bugiin igin hastaliin nedenleri kesin bilinmemektedir. Birgok gé&-
riigler ileri siiriilmils ancak kesinlik kazanmamastir. Paget, hastalidm; zedelenmis
kemiklerde meydana gelen kronik bir iltihaplanma sonucu olustugunu diisiinmis.
Da Costa ve arkadaslari, etkilenmis kemiklerde diplococcus bulan Morpuse,
Archangeli ve Fiocca’nin ¢alismalarini onaylamuglardir. Knaggs bu hastahigin
nedenini bakteriyel toksine baglanustir. Lannelongue ve diger bazi tdrlerin neden
olarak syfilizi ileri siirmeleri Kay ve arkadaglar1 Gutman ile Kasabach tarafindan
¢lirtitiilmiistiir. Lancereaux,merkezi sinir sistemini su¢layan bir hipotez ileri siir-
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mistiir.Da- Costa, hastahgi birmetabolik hastalik olarak ele alnustir. Schmotl,
sebep olarak travmay: diisiinmiistiir. moehlig ve arkadaslari, osteitis deformansh
12 hastadan 5 inde Diabetes Mellitus saptamuslardir. Dickson ve arkadaslart ise
367 kisiden sadece 18 inde D. Meliitus anamnezi almuslardir (2-5).

Patolojik anatomi: Schmorl'un bir otopsi serisi raporunda kemiklerin tutul-
ma sirast sOyledir; tibia, klavikula, femur, pelvis, sternum, kranium, vertebralar
ve sakrum. Bazen bu dagilimin diizensiz oldugu da goriifiir. Hastalia tutulmus
kemiklerin trabekiilleri belirginlesmis, yiizeyleri diizensiz olup, kemikler kalinlas-
mustir (1-3). Paget hastaliginin Gzel patolojik anatomik goritniimiinii, artmis olan
kemik rezorpsiyonunun yaninda onunla es oranda ve siirekli bir yeni kemik olu-
sumu verir.

Klinik bulgular: Baslangic déneminde birgok hastada klinik olarak belirti
yoktur.Baska nedenlerle yapian kan tetkikleri ve gekilen radiografiler ile tesa-
diifen tan1 koyulur. Bazi vakalarda hastalarn agridan baska sikayetleri yoktur.
Bazi hastalarda ise, ke miklerde ezilmeler, carpilmalar, kafalarinin gittikge biiyiimesi
gibi belirtiler olabilir. Nadir olarak patolojik kemik kiriklari olabilir. Bu hastala-
rin stk rastlanan diger sikayetleri; saguhik, gdrme bozukiuklari ve bobrek taslari-
dir. Hastalik déneminde; Lezyona ugrayan kemikler kolayca egilir, kirtlir ve gar-
pibirlar. Bacaklarda carpikliklar, kafatasinda asimetrik goriiliir. Bu hastalar sap-
kalarinin kafalarma olmadigimi séylerler ve gittikge sapka numaralari biiyiir.
Vertabralarin tutulmas: ile dorsal kifoz olusabilir. Hastaliga yakalanmis kemiklerin
fonksiyon ve bulundugu anatomik bélgeye gére daha baska bir takim bozukluk-
lart izlenebiliv. Lezyonlu yerlerde damarlanmanin artmasma bagh yvazomotor
bozukluklar géritliir. Ayrica ke¢mik lezyonlarinin bulundugu bdlgelerdeki -biiyiik
ve orta ¢apli damariarda skleroz ve buna bagh belirtiler izlenebilir (1-5).

Radyolojik bulgular: Kemiklerin normal trabekiilasyonu bozulmustur. Nadi-
ren kemiklerde kaviteler goriilebilir. Medulla ile korteks arasindaki smir kaybol-
mugtur. Kemik yogunlugunun artmasina ba gh benekli bir gériiniim vardir. Ozellikle
kafatasinda atiimis pamuk goriinlimi oldukga tipiktir. Kafatasinda zimba ile
delinmis gibi veya nokta seklinde gériintimler ileri devrelerde gériilebilir. Kafatast
yogunlasmis ve kahnhigi artmistir. Pelvis kemiklerindeki - goriintimler prostat
kanserlerinin metaztazlari ile benzerlik gosterebilirler. Kemilklerde spontdn kirik-
lar goriiliir (3).

Laboratuar bulgular: Pla7ma alkalen fosfataz seviyesi yitksektir. Kan kal-
siyum ve fosforu normal veya hafif vitkselmigtiz. Asit fosfatez normaldir. Sediman-
tasyon yiiksek olabilir. ' ;

Hastaligin Komplikasyonlar: Geg donemlerde patolojik kemik fraktiirleri
olusabilir. Yiiksek debili kaip yetmezligi olusabilir. °( 1-2 oraninda sarkoma do-
niigiim vardir. Bobrek taslart stk gérisliir. Hiperkalsemi nedeniyle istahsizlik, bu-
lanti;  kusma, dehidratasyon ve sonunda renal yetersizlik olusabilir (1,4,5).
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‘Tedavi: Bugiin i¢in hastaligin bilinen spesifik bir tedavisi yoktur. Daha ¢ok
semptomlara ve komplikasyonlara yoénelik bir tedavi uygulanmaktadir. Bu has-
-talarda kontrendikasyon yoksa asetilsalisilik, asit, agrilart icin segilecek iyi bir
aneljeziktir. 4 gr/giin, aylarca kullanilabilir. Ayni amagla indometazin de 75/
glin. kullanilabilir. Kemik agrilarn i¢in radioterapi, yiiksek dozda vitamin C,
vecalsitonin de denenmistir. Kortikosteroidler kalsiyum kaybini azaltarak hasta-
Iigt durdurucu bir .etki gosterirler. Sodium fluride son zamanlarda kullanilma
alanina girmistir. Disodium etidronat (EHDP) da bu hastalikta denenmistir.
Uzun siire olmak sartiyla 6strojen ve androjenler de kullanilmaktadir. Ayrica bu
konuda birgok eksperimental c¢alismalar devam etmektedir. Kemiklerin sekil
bozuklugu ve kiriklarin tedavisi igin 6zel ortopedik uygulamalar gereklidir. Bu
hastalarda hiperkalsemi ve hiperkalsiiiri sonucu bébrek tasi olusumunu Snlemek
igin hastalara bol sivt almalart 6nerilir. Bu amagla i.v. olarak iyon degistirici
maddeler verilir. Sarkoma doéniismils vakalarda erken donemde cerrahi yéntemler
uygulanir (1,2,4-6).

VAKANIN TAKTiMI

Hasta S.T 65 yasinda, erkek cift¢i, Erzincan’dan miiracaat etti. Bes yildan-
beri bel ve bacaklarinda zaman zaman agri olurmus, ilag kullanmadan {i¢ dort
glinde kendiliginden gegermis. Son alti aydan beri belinde, kalga eklemlerinde,
uyluk kemiklerinde &nce hafif sekilde baslayan, gittikce artan ve bazen gok sid-
detli olan agrist oluyormus. Bir aydan beri yiiriimede glicliik ¢ekiyormus. Al
aydan beri 10 kg. zayiflamis. Iki yildan beri sik sik idrara cikiyor, idrar bazen ¢a-
talli oluyor ve sonunda damla damla geliyormus.

Oz ve soy gegmisi: Ozellik arzetmiyor.

Fizik muayene: Kan basinct 140/80 mm Hg. Nabiz: 68/dk. ritmik. Ates
36,8°C Solunum: 18/dk. Genel durum iyi, suur agik, sorulanlara yerinde ve a-
ninda dogru olarak cevap veriyor. Kafa simetrik, sa¢lt deri normal. Yiiz ve konjik-
tivalar soluk goriintimde. Akcigerlerde dinlenmekle tek titk brongial raller duyelu-
yor.Dolasim ve sindirim sistemi muayenelerinde patolojik bulgu tesbit edilmedi.
Tuse rektalde prostat graide I cesamctinde ve sag lobu oldukca sert bulundu.
Her iki kalganin hiperfieksion, ekstansion, hiperabduksion, ulotasyon hareketleri
agrili ve limitli. Norolojik defisit yok.

Laboratuar bulgulart: Idrar; 1018. Protein : (-) Seker (-) Bence Jones pro-
teini (-). Sulkowich (+) Fosfor 0,9mg/m1. Hidroksiprolin bakilamadi. Mikroskopi:
1-2 I6kosit, 3-4 Ca oxalat. Kiiltiirde iireme olmadi. Hematoloji: Hb : % 11,7
gor. Hematorkit % 36 Bk: 7000/m1. Sedim: 90-130. Formiil: Comak: 4. Parcali;
66. Eozinofil: 2. Mono: 4. Lenfosit: 24. Trom: (----) normokrom normositer.
Biokimya: NPN 9 21 mg. Kreatinin %, 0,7, Biliriibin total 0,6, direk 9 0,3 mg.
Alkalen fosfataz 8,4-13,6-8,2 B.U. Asit fosfataz 0-0,5 B.U. Total protein % 6.8
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gr. Alb. 9 4,4 gr. Glb. 9 2,4 gr. Total lipit %, 466 mg. Kolesterol %, 196 mg.
Ca: ¢ ]O mg. P: 9 5,' mg. ASL-, CRP, Lateks: Negatif.

EKG: Noimal. Akciger radiografisi: Akcigerlerde kronik fibrotik degisiklik-
ler meveut. Transrektal olarak prostatdan igne ile aspire edilen materyalin histo-
patolojik tetkiki: Graide II yaymasi. Transrektal prostatdan alman igne biop-
sisinin histopatolojik tetkikinde malignite ile ilgili hiicreye rastlanamadi. [.V.P:
Uriner sistem normal bulundu.

Radyolojik Bulgular: Kafa kemiklerinde kalinlagsma ve osteosklerotik degi
siklikler (Resim: 1,2). Thorakai ve lumbal vertabralarda osteolitik, osteosklero-
“tik ve osteofitik gériiniimler, pelviste sakroiliak eklem kenarlariasetabular kenar
ve Ust kesimlerinde, femur baglarinda sklerotik gériiniimler, sag femur boynu,
bast ve trokanter major, mindr kesimlerinde osteolmk goriiniimler mevcuttur
(Resim: 3.,4,5).

Kemik biopsisi (sag ileamdan): Paget hastaligi olarak degerlendirildi.

N Resim: 1
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Resim: 2

TARTISMA:

Paget hastaligi bircok kanserlerin kemik metaztazlari ile karigabilir. Bunlarm
baginda prostat kanseri gelmektedir. Bu vakada da prostat sag lobu oldukga sert
idi. Bu nedenle prostat kanseri yoniinden de vaka incelendi. Iki kez asit fostataz
caligildi ve normal bulundu. Prostat’dan yapilan biyopsilerde malignite tebsbit
edilemedi. Klinik olarak da prostat kanserindeki gibi agir bir tablo yoktu. Parat-
roid bozukluklart ile de siklikla karigir. Hiperparatroidi halinde kemiklerdeki
sekil bozukluklart daha diizensiz ve daha ¢oktur. Ayrica hiperkalsemi ve hipofos-
foremi goriiliir. Paget hastalifinda ise mobilizosyon dénemleri diginda kan kalsi-
yum ve fosfor degerleri normaldir. Bu vakada da iki kez ¢alisilan kan kalsiyum
ve fosfor degerleri notmal sinirlardaydi. Ayrica endokrin bir bozuklugu diisiin-
diirecek herhangi bir bulgu yoktu,
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Paget hastaliginin en cok karistigi bir baska hastalik da Albright Sendromu-
dur. Bu sendromda klinik olarak deride pigmentasyon artmasi ile beraber bazt
endokrin sistem bozukluklart da gériiliir. Radyolojik olarak kemik- kortekslerinde
rarefaksiyonlar ve medullada kaveraler vardir. Bu vakada yapilan® kcnﬁk siirve-
yinde bdyle bir gériiniim tesbit edilmedi. Klinik olarak da ciltte pjoméntasyon
artigt yoktu ve yukarida anlatiimis oldugu gibi herhangi bir endokrm bozuklugu
distindiirecek bulgu da yoktu.

Hastanin kemik agiiarinm bulunmas:, hemoglobinin diisitk olmasi, sediman-
tasyonun yiiksek olmasi ilk planda Multipl Myelomu da akla getlrdl Ancak yapi-
lan tetkiklerde bu yonde pozitif bir bulgu elde edilemedi.

Vakanm gelis sikayetleri, ileri yas gurubunda olmasi klinik ve la boratuar
bulgular: gézéniine alinarak paget hastaligi tanisi konuldu. Kesin tani igin ge-
nel anestezi-altinda sag ileumdan kemik biopsisi yaptiriidi. Hlstopatolouk bul-
gularda paget hastahgr tamsim dogrulamis oldu. Bu hastaligim nadir gériilmesi
bakumindan kisaca gozden gegirilerek yaymlanmas: uygun goriildii.

Resim: 3
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Resim: 4

SUMMARY

A Case of Paget’s Diaesse {Osteitio Deformans)

A 65 years old man with paget’s disesse is presented. Recause of rarity of
this diaesse rebted literature is reviewed and the casses is discussed.
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