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Tanim

Kemigin anormal olarak yeniden sekillendigi bir hastaliktir. Osteoitis Deformans olarak da adlandirilir.
ilk kez 1812’de kemikte gériilen fokal lezyonlarin tespiti ile vaka takdimleri seklinde literatiire girmis,
sonrasinda ise James Paget tarafindan tanimlanmistir .

Sikhik

Hastaligin genelde semptomsuz olarak seyretmesi sikhgini belirlemekte zorluga neden olmaktadir.
Almanya ve ingiltere’de 40 yas Uzeri niifusta sikiginin %4 olarak tespit edildigi yayinlar mevcuttur.
Daha ¢ok Kuzey Avrupa ve iskandinav iilkelerinde gériilmektedir. Ulkemizdeki sikhgi bilinmemektedir.

Etyoloji

Etiyolojisi kesin olarak bilinmemektedir. Kemigin kronik iltihabi bir durumu oldugu distniimekle
birlikte, patoloji preparatlarinda virislere ait inkluzyon cisimlerinin (parmyxovirus, kizamik viruslarina
ait) gosterilmesi ile bir yavas virls infeksiyonu olabilecegini dislindlirmektedir [1, 2]. Yine ailevi
olgular olmasi nedeniyle HLA gecisli bir immiinulojik hastalik olabilecegi de diger varsayimdir.
RANK/RANKL sinyal yolagi lzerinde etkili olan SQSTM1 gen bozukluklari ailevi Paget hastaliklarinin
%20-50 arasinda tespit edildigi yayinlar mevcuttur [3].

Patogenez

Patogenezde osteoklastlarin kontrol disi ¢ogalmasi ve aktive olmasi suglanmaktadir. Cogunlukla
birden ¢ok kemikte ancak fokal olarak artmis osteoklastik ve osteoblastik aktivite olur. Kontrolsiiz bu
yapim ve yikim sonucunda kemikte parcali-mozaik alanlar olusur. Etkilenen bolgelerde 6ncelikli
olarak kemik dongislnin artmasi nedeniyle vaskilarite artisi, kontrolsiiz yapim-yikim sireci
nedeniyle lamellar yapinin bozulmasi ve en nihayetinde fibrotik degisiklikler gdzlenir [4].

Klinik Bulgular

Hastalik 40 yas Uzeri kadin ve erkeklerde esit siklikla goriilir, ancak tani genelde 50 yas sonrasinda
konulur. Yavas seyirli bir hastaliktir. Genelde asemptomatiktir, Ucte ikisi tesadiifen bulunur. Tek veya
birden fazla kemigi tutabilir. TGm kemikleri tutabilmekle birlikte en sik tutulan bolgeler sakrum,
vertebra, femur ve kafatasi kemikleridir. En sik semptom tutulan kemik bolgesi tizerinde hissedilen
lokal hassasiyettir. Bunun disinda etkilenen kemiklerdeki genisleme, minér travmalara bagh kiriklar,
noral yapilara basiya bagh istime kayiplari bas doénmesi, ¢inlama, mekanik strese maruz kalan
kemiklerde erken ortaya ¢ikan dejeneratif degisiklikler gézlenir. Artmis vaskuilariteye bagh vaskiiler
calma sendromu nedeniyle nadir de olsa yiksek debili kalp yetmezligi olusabilir. Yine kafa
tabanindaki kemik yapilarin genislemesine bagl olarak beyin sapina basi sonucunda yutma guicglikleri
ve bazi otonomik fonksiyon bozukluklari ortaya cikabilir.

Artan kemik doénglisii nedeniyle osteosarkom olusabilir ancak bu oran tiim Paget hastalari arasinda
%1 civarindadir. Genel olarak yasam siresi Uzerine etkisinin fazla oldugunun dusinilmedigi bir



hastalik olmasina ragmen osteosarkom olustugunda beklenen yasam siresi 1-3 yilla sinirhdir. Yine
Paget hastaligi olan bireylerde hiperparatiroidizm, gut, psodogut gibi diger metabolik kemik
hastaliklarinin insidansinin arttigi da bilinmektedir [4].

Tani

Paget hastaligl genelde baska bir nedenle g¢ekilen diiz grafiler sonucunda tesadifi olarak saptanir.
Suphenilen hastalarda bakilan serum ALP (6zellikle kemige spesifik ALP) dlizeyindeki yikselme tanida
yardimcidir, serum hidroksiprolin diizeyinde artma gorulebilir. Hastalarin serum kalsiyum, fosfor ve
parathormon dizeyleri genelde normaldir ancak Paget Hastaligi’'na diger metabolik kemik
hastaliklarinin da eslik edebilecegi unutulmamalidir. Stphelenilen hastalarda gekilen kafa grafilerinde
resorptif alanlarin gorildigli “osteoporosis circumscripta” paterni oldukca patognomaniktir. Bunun
yaninda diger kemiklerde gorilen litik, osteosklerotik alanlar (atilmis pamuk manzarasi), uzun
kemikler ve vertebralarda kalinlasmalar, vertebrada kifoz belli bash radyolojik bulgulardir. Kemik
alanlarini degerlendirmek igin kemik sintigrafisi, BT ve MRG den de yardim alinabilir. Radyolojik
olarak degerlendirilemeyen olgularda kemik sintigrafisi tani da yardimci olabilir, artmis aktivite
tutulumu gosterilebilir. Klinik ve radyolojik bulgular tani icin yeterli olsa da kesin tani doku tanisi ile
konur ve nadiren gerekir. Patolojide dev osteklastlarin gorilmesi tani icin diagnostiktir [4].

Tedavi ve izlem

Hastaligin siddeti ve yayginligina gore planlanir. Ortopedik cerrahiler dncesinde mutlaka tedavi
verilmelidir. Tedavide birinci tercih oral veya intravendz bisfosfanatlardir. Bu amagla haftalik
alendronat veya risedronat kullanilabilecegi gibi, 6 ay-1 yillik araliklarla IV pamidronat (60-90mg) ve
zoledronik asit (4-5mg 1V)de kullanilabilir. Literatirde veriler kisith olmakla birlikte IV tedavilerin oral
tedavilerden daha faydali oldugu dusilinilmektedir. Kalsitonin tedavisi de kullanilabilmekle birlikte
bisfosfonatlarin kullanima girmesi ile tedavide yeri azalmistir, agrisi olan hastalarda 6zellikle yararh
olabilmektedir. Kalsiyum ve vitamin D kullanimi rutin dnerilmemekle birlikte ileri yas olgularda faydal
olabilir. Komplikasyon gelismeyen hastalarda yillik takipler yeterlidir. Tedavi siresi ve ilag dozlar
hastanin serum ALP dizeyi ve klinik bulgulari degerlendirilerek yapilir [5]. Olasi patolojik kiriklar ve
gelisebilecek osteosarkom nedeniyle tutulan boélgelerin aralikli goérintileme yontemleri ile
degerlendirilmesi 6nerilmektedir.
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