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Resumen

La enfermedad 6sea de Paget (EP) es un trastorno focal, asintomatica en la mayoria de los casos y de
naturaleza desconocida. La epidemiologia de esta enfermedad estd poco caracterizada; se desconoce su
prevalencia e incidencia globales en Espana. El objetivo del estudio es determinar la prevalencia y la inci-
dencia de la EP en un drea de la ciudad de Barcelona (Barceloneta) que posee un sistema de atencion
sanitaria en el que la asistencia primaria, hospitalaria y especializada estian integradas y en el que se dis-
ponen de archivos informatizados de exploraciones complementarias, diagndsticos y tratamientos.
Pacientes y métodos: La poblacion del drea de la Barceloneta es de 18.509 habitantes (Censo de 1996) con
6.989 personas mayores de 55 anos. Se procedi6 a la identificacion de los pacientes afectos de EP residen-
tes en el drea de la Barceloneta, tras la revision de archivos informatizados de diagndsticos, tratamientos,
analiticos, anatomia patoldgica, radiologia y gammagrafias oseas del centro de asistencia primaria (CAP),
del servicio de Reumatologia y de otros servicios del Hospital del Mar. En los casos detectados se compro-
bo el diagnostico mediante la revision de la historia clinica por parte de dos investigadores.

Resultados: Se detectaron 16 pacientes (10 mujeres y 6 hombres). Edad media 79.2 anos (intervalo: 65-
92). Monostoticos/Poliostoticos: 8/8. Sintomdticos/Asintomaticos: 9/7. La prevalencia aparente en la
poblacion mayor de 55 anos fue de 0.23%. En el periodo 1996-2000 se diagnosticaron cinco casos nue-
vos, siendo la incidencia de 1.78/10.000 personas/ano. Asumiendo que solo el 20% de los casos son sin-
tomadticos, se puede inferir que el nimero total de pacientes es de 45, siendo la P real calculada de 0.64%.
Conclusiones: En el drea de la Barceloneta (Barcelona, Espana), la prevalencia real calculada es de 0.64%
y la incidencia estimada de 1.78/10.000/personas-ano, cifras todas ellas referidas a poblacion mayor de
55 anos.
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Epidemiology of Paget’s disease of bone in an area of Barcelona

Summary

Paget’s disease of bone (PD) is a focussed disorder, asymptomatic in the majority of cases and of an
unknown etiology. The epidemiology of this disease is little characterised; its global prevalence or inci-
dence in Spain is not known. The objective of this study is to determine the prevalence and incidence
of PD in an area of the city of Barcelona (Barceloneta) which has a health care system in which primary,
hospital and specialised care are integrated, and in which digitised archives of complementary investiga-
tions, diagnoses and treatments are available.

Patients and Methods: The population of the area of Barceloneta is 18,509 inhabitants (1996 Census) with
6,989 people older than 55 years. The process fro the identification of patients affected by PD in the area
of Barceloneta was carried out through a review of the digitized archives of diagnoses, treatments, analy-
ses, pathological anatomy, and bone radiography and gammagraphy from the primary care centre (CAP),
the Rheumatology service and other services of the Hospital del Mar. In cases detected the diagnosis was
confirmed through a review of the clinical history by the researchers.

Results: 16 patients were found to have the disease (10 women and 6 men). The average age was 79.2
years (range 65-92). Monostotic/Polyostotic: 8/8. Symptomatic/Asymptomatic: 9/7. The apparent preva-
lence in the population over 55 years of age was 0.23%. In the period 1996-2000, five new cases were
diagnosed, the incidence being 1.78/10,000 person/years. Assuming that only 20% of cases are sympto-
matic is it is possible to infer that the total number of patients is 45, real P being calculated at 0.64%.
Conclusions: In the area of Barceloneta (Barcelona, Spain), the real prevalence calculated is 0.64% and
the estimated incidence is 1.78/10,000 person/years, all figures referring to the population over 55 years

of age.
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Introduccion

La enfermedad 6sea de Paget (EP), también llama-
da «osteitis deformans», es un trastorno focal del
remodelado 6seo, de etiologia desconocida, que
cursa habitualmente de forma asintomatica. Se
caracteriza por un aumento de la resorcion Osea
seguido de un incremento de la formacion que da
lugar a un hueso desorganizado, de caracteristicas
anomalas y propiedades biomecdnicas alteradas.
Todo ello conduce a la aparicion de un hueso
agrandado, deformado vy fragil, que es la causa de
las manifestaciones clinicas y complicaciones orto-
pédicas y/o neurologicas. Las técnicas de imagen,
son las que en la mayor parte de los casos, permi-
ten el diagnéstico de la enfermedad. Los marcado-
res bioquimicos de remodelado dseo y el estudio
gammagrifico son las exploraciones complemen-
tarias que sirven para valorar la actividad y exten-
sion de la enfermedad. En la actualidad, los bifos-
fonatos son el tratamiento médico de eleccion. La
indicacion del tratamiento con firmacos antirre-
sortivos debe ser individualizada, segin actividad
metabolica, edad, localizacion y presencia de
complicaciones'.

La EP es la enfermedad metabdlica 6sea mas
frecuente en los paises de nuestro entorno, des-
pués de la osteoporosis. La prevalencia e inciden-
cia presenta una gran variabilidad en relacion a
localizacion geografica, edad, genero y raza. En
general, afecta a personas adultas, siendo poco fre-
cuente en menores de 40 anos. La distribuciéon por
género es similar predominando en el masculino.
La distribucion racial es heterogénea, siendo poco

prevalente en la poblacién negra nativa de Africa,
Japon y Sudeste Asidtico. La EP predomina en la
raza caucasica anglosajona®

La epidemiologia de la EP en Espana, no ha
sido bien caracterizada hasta recientemente por
Guanabens N y cols® que la estiman en al menos
el 1% en mayores de 55 anos. Datos que con-
cuerdan con los previos que la estimaban en
torno al 0.9-1.3%*, con focos de mayor prevalen-
cia en Sierra Cabrera (Madrid)® y Vitigudino
(Salamanca)°. El objetivo de este estudio es apro-
ximarnos a la prevalencia e incidencia de la EP
en un drea de la ciudad de Barcelona
(Barceloneta).

Material y método
El estudio se realizé en 1998, en un area en la ciu-
dad de Barcelona (Barceloneta, Espana), en la que
se controla casi completamente, la asistencia sanita-
ria de la poblacion, a través del centro de asistencia
primaria (CAP Barceloneta) y del Hospital
Universitario del Mar que es el hospital de referen-
cia del drea. La poblacion segin censo de 1996 es
de 18.509 personas. Un 97% es de origen caucisico,
el 3% restante esta formado mayoritariamente por
inmigrantes magrebies. La distribucion por edades
es la siguiente: 9.9% (0-14 arios), 63.8% (15-64 anos)
y un 26.2% (> 65 anos), lo que representa 6.984
pacientes mayores de 55 anos (2.816 hombres y
4.168 mujeres).

Un 80% tienen abierta historia clinica en el
Hospital Universitario del Mar y/o en el Centro de
Asistencia Primaria Barceloneta.



El Hospital Universitario del Mar y el CAP
Barceloneta disponen de archivos informatizados
de diagnostico, tratamiento y exploraciones com-
plementarias. La busqueda de los probables casos
de EP, se realizO6 mediante la revision de los archi-
vos informatizados de: diagndsticos clinicos (CAP
Barceloneta, Servicio de Reumatologia y Archivo
General del Hospital del Mar), tratamientos antipa-
géticos, diagnosticos anatomo-patolégicos (Archivo
del Servicio de Anatomia Patologica del H. Mar),
diagnoésticos del Servicio de Medicina Nuclear del
Hospital del Mar y analisis clinicos (se considerd
caso probable cuando los valores de fosfatasas
alcalinas totales séricas eran superiores a 300 UI en
pacientes mayores de 55 anos y con normalidad de
las pruebas hepaticas (AST, ALT, GGT vy bilirrubi-
na). Cuando se identificaba un caso probable, el
diagnéstico de EP se confirmaba a través de la revi-
sion de la historia clinica por parte de dos investi-
gadores entrenados en el diagnéstico de EP (JB y
ME). Tras la confirmacion diagnéstica se procedio a
la cumplimentacion de la hoja de recogida de datos
incluyendo en los que se registraban: edad y géne-
ro, afectacion monostética/poliostotica, ano de
diagnostico y posibles complicaciones.

Resultados

Se identificaron un total de 16 pacientes (6 hombres
y 10 mujeres). Edad media: 79,2 anos (intervalo 65-
92 anos). La distribucion segtin grupos de edad y
género se presenta en la Figura 1. Destacamos que
no se encontré ningdn caso en los menores de 65
anos y que la prevalencia aumentd con la edad. Asi
mismo, la distribucion por géneros sélo mostré un
discreto predominio por el sexo femenino en el
grupo de mayores de 85 anos.

La prevalencia aparente en la poblacion de
estudio > 55 anos fue del 0.23%. Los casos sinto-
madticos registrados fueron nueve (9/16), lo que
representa un 56%. Kanis JA” refiere que solo el
20% de los pacientes con EP presentan alguna
manifestacion clinica. Partiendo de esta premisa se
puede inferir que el nimero total de pacientes sin-
tomadticos en nuestra poblacion es de 45, con una
prevalencia calculada del 0.64%. Las formas
poliostéticas (8) y las monostéticas (8), se presen-
tan con la misma frecuencia.

En el periodo 1996-2000, se diagnosticaron 5
nuevos casos de EP en pacientes mayores de 55
anos, siendo la incidencia aparente de 1.78/10.000
personas/ano.

Una dificultad que presenta el estudio de la
prevalencia de una enfermedad predominante-
mente asintomatica es la disociacion entre los
casos detectados y los reales. Los casos detectados
nos permiten definir la prevalencia aparente y los
reales (sintomdticos detectados + no detectados)
como la prevalencia real.

Discusion

La importancia de los estudios epidemiolégicos en
la EP, reside en que éstos permiten establecer
hipotesis sobre la etiologia y patogenia de la
misma, asi como proporcionar datos de aspectos
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Figura 1. Prevalencia de la EP segin grupos de edad
y género
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socios-sanitarios que pueden ayudar a los gestores
a la asignacion de recursos de forma eficiente.

En 1932, en Alemania, Schmorl G* fue el pri-
mero en calcular la prevalencia a través de la rea-
lizacion de 4.614 autopsias en fallecidos de 40 o
mas anos, constantando una prevalencia de 3%.
En Inglaterra, Collins DH’ en 650 autopsias
encuentra una prevalencia del 3.7%. Pygott F* en
1957, determind, a partir de la revision radiologi-
ca de pelvis y columna lumbar, una prevalencia
del 3-4 % en Gran Bretana.

Detheridge FM y cols’, evaluaron la prevalen-
cia en Europa occidental a través de una encues-
ta postal realizada a radidlogos de 13 ciudades en
9 paises europeos. Confirmé la elevada prevalen-
cia de esta enfermedad en Gran Bretana, entorno
al 5-6%, tal como hallaron Barker DJ y cols!2.
Estos autores evaluaron la prevalencia radiologica
de la EP en 14 ciudades de Gran Bretana, estudio
que ampliaron 3 anos después con la inclusion de
un total de 31. Los resultados de ambos estudios
muestran una prevalencia media del 5%, siendo
superior en las ciudades del noreste del pais (foco
de Lancashire) que oscila entre el 6-8%. En un
estudio reciente, van Staa TP y cols" encuentran,
a través de la revision de los archivos de diagnos-
ticos centralizados (General Practice Research
Database) de Inglaterra y Gales, una prevalencia
de EP clinica del 0,3% en poblaciéon mayor de 55
anos. La incidencia hallada a los 75 anos, fue de
5/10.000 pacientes/ano en varones y de 3/10.000
pacientes/ano en mujeres. Con un declive de la
misma en los ultimos 11 anos. Los estudios reali-
zados en Francia, con similar metodologia, mues-
tran una prevalencia del 1.5-2.5%". En un estudio
reciente, Lecuyer Ny cols®, a través de la revision
de las radiografias de columna dorsal y lumbar
realizadas en el curso de un estudio epidemiol6-
gico sobre osteoporosis (EPIDOS), encuentran
una prevalencia en mujeres mayores de 75 anos
entre 1,1-1,8%. En Holanda, Eekhoff M y cols® uti-
lizando los resultados del Estudio Rotterdam sobre
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Tabla 1. Descripcion de la caracteristicas principales de los estudios mas relevantes sobre la prevalencia de la

enfermedad 6sea de Paget

Autores y referencia ~ G a Prevalencia
bibliografica Afio Localizacion Metodologia (%)
. Revision Rx abdominal, estudios

, ~ <21 tralis ) -
Gardner MJ y cols 1978 Australia baritados y urografia endovenosa 3.2-4
Barker DJ y cols® 1980 Gran Bretana Revision Rx abdominal 5

Gran Bretana L .

P ]9 - P P _
Barker DJ y cols 1980 (Lancashire) Revision Rx abdominal 6.3-8.3
Guyer PB y cols® 1980 EE.UU. Revision Rx abdominal 1-3

. Encuesta postal y revision
N, -3 - -
Detheridge FM y cols 1982 Europa Rx abdominal 0.4-4.6
Detheridge FM y cols'” 1983 Irlanda Encuesta postal 0.7-1.7
R olet o (N o Determinacion fosfatasas alcalinas

Morales-Piga A y cols 1990 Espana (Madrid) otales y confirmacion radiologica 6.3

Renier JC y cols” 1995 Francia (Anjou) | Revision urografia endovenosa 1.8
Cuestionario, estudio radiologico

Miron-Canelo JA® 1997 | Espana (Salamanca) | y determinacion fosfatasas 5.7
alcalinas totales

Altman RD y cols” 2000 EE.UU. Revision Rx pélvica 1-2
Revision de diagnosticos de base

van Staa TP y cols® 2004 Inglaterra y Gales | de datos poblacional (General 0.3 *
Practice Research Database)

Eekhoft M y cols® 2004 |Holanda (Rotterdam) Detergnnaaop f?sf?}asals Z.llcthr.l%s 3.6
totales y confirmacion radiolégica

Guanabens N y cols® 2008 Espana Revision Rx abdominal 1.0

* Prevalencia clinica

incidencia y factores de riesgo de varias enferme-
dades cronicas, identificaron los casos de EP en
esa poblacion mediante el estudio de los sujetos
que tenian valores de fosfatasas alcalinas totales
séricas elevadas (superiores a 2 DE de la media) y
la presencia de signos radiograficos de EP. La pre-
valencia estimada fue de 3,6%. En el resto de pai-
ses europeos la prevalencia es inferior: Suecia
(Malmoe) 0.4%, Italia (Palermo) 0.5%, Grecia
(Atenas) 0.5%. En Espana, se observa una preva-
lencia intermedia, del 1.3% en Valencia y del 0.9%
en La Coruna, similar a la de Portugal (Oporto
0.9%), Ttalia (Milan 1%) o Alemania (Essen 1.3%)".
La rareza de esta enfermedad en los paises nordi-
cos también se ha comprobado en otros estudios
realizados en Noruega o Finlandia”. En Irlanda, la
prevalencia fue de 1.7% en Dublin, inferior a la
esperada al ser un pais colindante con Gran
Bretana. En cambio, la prevalencia de 0.7% halla-
da en Galway, en el noroeste de Irlanda, es com-
parable con la del resto de Europa'®.

La prevalencia en Estados Unidos se estima
entorno al 1-2% en la poblacidon general, sin
encontrar diferencias de género ni grupo étnico,
excepto en los nativos norteamericanos que es

muy baja. La prevalencia del 3% de Nueva York
comparada con el 1% de Atlanta, indica una pro-
nunciada variacion en la distribucion de la enfer-
medad entre ciudades del norte y sur del pais®?.

Los escasos estudios epidemiolégicos realizados
en poblacion no caucisica de Africa, revelan preva-
lencias entre el 1.3-2.4% en mayores de 55 anos?.

Los paises con emigracion predominantemente
anglosajona, como Australia o Nueva Zelanda, pre-
sentan una elevada prevalencia. Se ha sugerido que
podria atribuirse a la emigracion procedente de Gran
Bretana. La prevalencia en inmigrantes britanicos de
Australia es del 4%, intermedia entre el 5% de los bri-
tinicos que permanecen en Gran Bretana y el 3.2%
de los nativos australianos de origen britinico*.

En resumen, la prevalencia varia entre el 5% en
poblacion mayor de 50 anos de Gran Bretafa a un
0.4-1.3% observada en el resto de paises europe-
os, siendo en Nueva Zelanda, Estados Unidos y
Australia similar a la europea. En paises como
Escandinavia, Japon, China, Oriente Medio la EP
es rara.

La heterogeneidad en la distribucion geografica,
como se ha comentado, de esta enfermedad es
bien conocida, asi como la existencia de areas de



muy elevada prevalencia, “focos” lo que ha motiva-
do el estudio de los posibles factores etiopatogéni-
cos. En el “foco” de Lancashire, Gran Bretana, con
una prevalencia del 6.3-8.3% en mayores de 55
anos, no se ha observado la existencia de caracte-
risticas climaticas o geolbgicas exclusivas que
pudieran dar algun atisbo de explicacion en cuan-
to a la etiologia de la EP". En el “foco” de Sierra de
Cabrera, en Madrid (Espana), con una prevalencia
del 6.37% en mayores de 40 anos, se ha postulado
el probable condicionamiento genético, al detectar-
se agregacion en 6 familias con 15 miembros afec-
tados’. En Vitigudino, Salamanca (Espana), la pre-
valencia es del 5.7% en mayores de 40 afios, mucho
mayor que la reportada en otras areas del pais y
superior a la estimada para el sur de Europa’.
Recientemente han sido descritas nuevas areas de
alta prevalencia en Espana®. En la Tabla 1 se des-
criben las caracteristicas de los principales estudios
de prevalencia.

La afectacion poliostética de la enfermedad es
mis frecuente que la forma monostdtica, tal como
muestran diversos estudios. Monfort J y cols* tras
evaluar 250 pacientes, objetivan un 73% de formas
poliostoticas.

Estudios recientes parecen denotar cambios
seculares, en cuanto a la edad de presentacion,
severidad de la enfermedad (evaluada por la
extension de la afectacion 6sea y/o los valores de
fosfatasas alcalinas séricas), predominio por un
género u otro y localizacion. Los datos sobre pre-
valencia estandarizada por edad y género de
Cooper Cy cols” en Gran Bretana, indican un des-
censo de la prevalencia, del 5% en el ano 1974 al
2%, veinte anos después, siendo mas marcado
este decremento en determinadas zonas, como
Lancashire, considerados focos de alta prevalen-
cia. En Estados Unidos se ha descrito un fenome-
no similar®. La mayoria de los estudios confirman
que la edad de presentacion es cada vez superior.
Cundy Ty cols?, evidencian a principios de los 70
una edad media de presentacion de 62 anos, infe-
rior a los 71 afnos de la dltima década. El nimero
de certificados de defuncion por EP o sus compli-
caciones ha disminuido en los dltimos 30 anos, asi
como la actividad de la enfermedad, lo que sugie-
re una tendencia a formas menos severas*?'.

Los resultados obtenidos en este estudio reali-
zado en la Barceloneta, un distrito de la ciudad de
Barcelona, indican que la prevalencia real calcula-
da en esta area, se sitia en torno al 0.6-0.7%. En
Europa, con la excepcion de Gran Bretana, oscila
entre el 0.4-1.3%". La prevalencia encontrada es
inferior a la hallada en dos ciudades espanolas
Valencia, 1.3% y La Coruna, 0.9% por Detheridge
FM y cols'. Con respecto a este ultimo trabajo, cabe
destacar que los resultados son producto de una
encuesta postal realizada a los servicios de radio-
logia de diversas ciudades de Europa con las limi-
taciones que esta metodologia puede comportar.

Desconocemos la existencia de otros estudios
realizados con similar metodologia al presente, en
Espana. Los resultados obtenidos, muy probable-
mente, se aproximan a la realidad de la prevalen-
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cia en nuestro medio, al tratarse de un area en la
que la asistencia sanitaria es proveida de una
forma cuasi exclusiva por el Centro de Asistencia
Primaria y por el Hospital de Referencia y al haber
tenido acceso al sistema de registros informatiza-
dos de diagndsticos y exploraciones complemen-
tarias, hace que probablemente, los casos no diag-
nosticados sean escasos. A diferencia de otros
estudios, en los que se puede cuestionar la certe-
za del diagnostico de EP, los casos fueron confir-
mados mediante la revision exhaustiva de la histo-
ria clinica. La poblacién estudiada no difiere en
mucho de la distribucion por edad, género y etnia
de la poblacion espafola, lo que puede permitir la
extrapolacion de los resultados al resto de la
misma, con la salvedad que la media de edad es
algo mas elevada que la media de la poblacion
espanola y que este estudio ha sido realizado en
un medio urbano. A lo que se anade que se trata
de una serie mixta, de poblacion hospitalaria y
extrahospitalaria.

Como conclusion, la prevalencia de la EP en el
area de la Barceloneta (Barcelona, Espana), es simi-
lar a la media de la prevalencia europea y muy
parecida a la de otras areas de Espana, a pesar de
la inexistencia de estudios verdaderamente repre-
sentativos del impacto global de esta enfermedad
en nuestro pais. Considerariamos conveniente
impulsar trabajos que tiendan a dar respuesta a los
interrogantes epidemiologicos planteados por esta
compleja e interesante enfermedad.
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