TREBALLS REPRODUITS

Moalaltia de Paget (Osteitis deformant)

i els seus efectes sobre els ossos maxil'lars

i Hurs dents

Per Lewis Fox D. D. S., South ‘Norwalk, Conn., EE. UU.

The Journal of the American Dental Associalion, octubre de 1933.

Els llibres de text i les revistes d’Odontologia actuals no fan esment *
practic, 1 alguns no en fan absolutament gens, de l'osteitis deformant,
tot i caldre’n I'estudi per tal de conéixer els canvis d’estructura que
provoca en els teixits amb els quals nosaltres ens trobem en intima asso-
ciacid i que, degut a la professié que hem escollit, tenim la missié de
vigilar. il 13

Josephine P. Hunt, Bibliotecaria de 1’Associacié Odontoldgica Ame-
ricana (American Dental Association), en una comunicacié personal in-
forma: “Gairebé no hi ha res sobre el tema d’osteitis deformant en re-
lacié amb I’Odontologia”,

La ra6 d’aquesta parencera-deficidncia en les pagines dels nostres prin-
cipals llibres i revistes sembla, fins avui, haver estat la raresa de
la malaltia i el no descobrir-ne signes bucals, Entre 20.000 pacients de
medicina, examinats en el Johns Hopkins Hospital, hom va trobar
només dos casos d’osteitis deformant, malgrat d’haver-n’hi uns 500 de
registrats en la literatura medica des que James Paget va descriure’n
acuradament el primer en 1876, Els canvis estructurals que es presen-
ten en els maxillars superiors i en llurs dents com a resultat de l'atac
de l'osteitis, haurien de constituir motiu suficient per incloure aquesta
malaltia en la nostra literatura i en els llibres d’estudi.

L'osteitis deformant és una malaltia cronica de I’esquelet, que, gene-
ralment, no presenta simptomes en el seu descabdellament, i que comen-
ca entre les edats de 45 i 50 anys. Els homes hi sén més
susceptibles que les dones. No hi ha dubte que té una tendéncia here-
ditaria i els percentatges d’heréncia en diferents séries van de 7 a 29
per cent dels casos examinats.
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ETIOLOGIA

Des del temps de Paget, hom ha proposat nombroses teories sobre
la causa de la malaltia; tanmateix l'aplicacié practica i la prova cien-
tifica d’aquestes teories no han satisfet les autoritats médiques sobre els
factors precisos que l'ocasionen. Hom hi ha proposat la gota, el reuma-
tisme, la sifilis, la infeccié bacteriana, trauma, caquéxia, desor-
dres de les glandules endocrines i dels nervis trofics, i I'arterioesclerosi.

Figura 1. Crani que presenta un
notable engruiximent de tipus hipe-
rostosic més marcat en la regié fron-
tal i en el vertex. El perfil de les
corticals 1 el diploe es troben borrosos
en ambdues regions. Tot el crani
presenta un aspecte general llanés.
L’os occipital baixa fins a l'axis 1 a
I'atlas. No hi ha part del crami que
no en resulti atacada. La paret cra-
niana, engruixida, sembla porosa. La
fossa pituaria més gran del normal.
La regi6 mastoidea, clara,i no sembla
gaire atacada per la malaltia.

La retencié de calci, magnesi 1 fosfor i una pérdua de sofre en casos
d’osteitis deformant, registrats per alguns investigadors, hi indiquen la pos-
sibilitat d’un transtorn seriés del metabolisme d’alguns elements inorga-
nics del cos. Rabinowitch (1) es permet de suposar que la malaltia de
Paget pertany a les anomenades malalties del metabolisme més aviat
que als trastorns infecciosos.

PAT0oLOGIA

El procés ve generalment confinat al crani i als ossos llargs, encara
que poden resultar-ne atacats, i fins amb grans estralls, tots els ossos.

Ataca sempre el crani, i la coberta craniana en resulta enormement
engruixida i augmentada, de manera que el pacient d’osteitis defor-
mant es veu obligat a canviar de capell amb gran freqiiéncia, Durant
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€l curs de la malaltia, les alteracions de I'estructura dssia de les barres
semblen limitar-se als maxillars superiors i a llurs peces dentaries,
encara que Seldin n’ha fet conéixer novellament un cas que atacava la
regid anterior de la barra inferior (2). Les alteracions hi sén bilaterals.
Salman (3) cita un cas de malaltia de Paget que interessa els maxil-
lars superiors, en el qual el principal transtorn consistelx en un
augment de volum general i bilateral d’aquests ossos. La mandibula
inferior era normal en aquest cas. El transtorn ossi en l'osteitis de-
formant consisteix en una rarefaccié extensa (malacia) i formacié d’os
nou (ossificacié); aquesta dltima té essencialment per origen teixit
connectiu. Patologicament el progrés de la malaltia sembla dividir-se
en els estadis de fibrosi, degeneracié, formacié de quist i reossificacid.
En els dltims estadis de la malaltia la distincié i la diferenciacié entre
el teixit ossi compacte i diploic es perd, i el moll ossi es troba ocupat
Dper teixit fibroosteoide calcificat, Degut al procés de reabsorcié i de subs-
titucié fibroosteoide, quan la malaltia arriba al seu fastigium els ossos
s’estoven i consecutivament s’arquegen. Generalment tots els ossos que
en resulten atacats ofereixen un engruiximent general,

SIMPTOMES

Els simptomes de la malaltia de Paget es relacionen principalment
amb les deformitats, i com a tals sén generalment objectius. En casos
de duracié i d’evolucié llargues, el quadre n’és molt singular. Hi
ha un augment de volum del crani i una inclinacis del cap en sentit
anterior, amb el ment6 gairebé descansant damunt del pit. La co-
lumna vertebral s’hi blinca notablement cap endavant, i les cames
i els bragos s’hi presenten arquejats. Com a resultat de les deformitats hi
ha una notable reduccié de I’estatura, que arriba de vegades a 15 cms.

No és infreqiient diagnosticar un cas de malaltia de Paget a base de la

deformitat general exterior, sense simptomes concomitants, i arran

d'aix0, en recérrer a Fexamen radiografic hom hi troba una extensa
alteracié dels ossos. Els simptomes subjectius poden ésser-ne molts 1
variats; els que hom n’esmenta més sovint sén la fadiga, debilitat
general, simptomes cardiovasculars, visié i audicié atacades, i dolor.
Hi sén fregiients les fractures consecutives a un lleuger trauma i

que regularment guareixen sense dificultat. Hi sén rares les fractures
espontanies,
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1’osteitis fibrosa quistica o malaltia de Recklinghausen, que s’as-
sembla molt a l'osteitis deformant, és regularment una malaltia de la
joventut. El procés patologic en ambdues malalties és fonamentalment
cimilar, especialment en llurs primers estadis. Ven Recklinghausen (4)
ha classificat la malaltia de Paget com una ostecfalacia i l'osteitis
fibrosa com una simple malacia metaplastica. 3

Figwra 2. La pelvis 1 el femur
del costat dret presenten tipiqiies
zones quistiques amb hiperostosi. El
coll del femur, contret, i hom hi pot
vetre una produccié moderada de
coxa vara. Els ossos de les ultimes
vértebres lumbars sén eixamplats, i
hom hi pot veure el mateix procés
patologic caracteristic, descrit a la
pelvis. L'extrem inferior del femur
en el condil presenta una produceio
moderada d’osteitis fibrosa o hiper-
POrosi.

En losteitis deformant el procés patologic en els ossos consisteix
en un estovament produit per la reabsorcié i substitucié de teixit fibro-
osteoide, amb la deformitat que en resulta. El teixit fibro-osteoide es
calcifica i l'os nou produeix els trastorns hiperostotics amb esclerosi
i eburniacid.

A Tosteitis fibrosa quistica el teixit fibro-osteoide degenera parcial-
ment per comptes de calcificar-se, com a la malaltia de Paget, i en resulta
la formacié quistica associada amb aquesta forma de malacia. El
fenomen estrany associat amb ambdues condicions, és que en molts
casos els ossos llargs poden presentar les alteracions caracteristiques de
la malaltia de Recklinghausen, mentre els ossos cranials poden tenir
'aspecte caracteristic de l'osteitis deformant. Locke (5) diu, parlant
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de l'osteitis fibrosa quistica: “els ossos llargs se’n troben atacats la
majoria de les vegades, perd en forma generalitzada poden resultar-ne
atacats tots o qualsevol os, exceptuant-ne els del crani. No é&s sempre

possible establir una distincié clinica marcada i clara entre aquests dos
tipus de malacia,

ProndsTIC

Els atacats d’osteitis reformant gaudeixen d’una bona salut general,
i n’hi ha una majoria que viu fins a edat avancada. Rara vegada l'osteitis
produeix la mort directament. L'engruiximent del crani i la invasié dssia

de la cavitat craniana, pot donar lloc a cefalalgia, simptomes de pressié
0 trastorns mentals.

DADES RADIOGRAFIQUES

Grosso modo hom hi veu un procés combinat de rarefaccié i d’ossi-
ficaci6. L’arquitectura Ossia normal hi &s completament alterada, i hom
hi veu el teixit ossi plumiforme o esponjés, amb una organitzacié
defectuosa. Sovint hom hi troba zones d’os dens i ocasionalment hi ha
petits quistos. L’aspecte radiografic del cran] d’aquests casos és general-
ment patognomonic. La notable asimetria, augment de volum i defor-
mitats generals en sén molt caracteristiques. Les parets cranials s’hi
Dresenten engruixides i esponjoses i la massa entre les corticals té una
mena d’aspecte de llana;

Actualment els raigs X proporcionen l'inic mitja de descobrir la
malaltia en els seus primers estadis, i com més hom els empri, més hom
veura que aquesta malaltia, comparativament rara, és avui en dia un
dels trastorns més corrents dels ossos.

TRACTAMENT

Actualment no coneixem cap tractament es
contra l'osteitis deformant, Hi esty

pecific o completament eficac
indicat un tractament simptomatic,
tal com l'analgésia i la contrairritacis per alleujar-ne el dolor. Hom
deuria provar-hi 'opoterapia paratiroidea, tiroidea, d’h
suprarenal i també el calci. Investigar, en tots el
tia, els focus infecciosos i extirpar-los. Poden é

ormona d’escorca
s casos d'aquesta malal-
sser-hi atils els tonics.
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RADIOODONCIA

Molars superiors, Bigispides i canines. Incisives central Canines i bicuspides. Molars superiors.
i laterals.

Molars inferiors, Bictispides i canines. Incisives central  Oanines 1 bicuspides, Molars inferiors,
1 laterals.

Figura 3. Radiografies intrabucals que permeten de veurela degeneracid quistica
de lapex, dels maxillars superiors i de llurs dents. Hom pot veure-hi rarefaccio i
ossificacié, Els ipex de les dents presenten tumuracions nuoses (exostosis) i escle-
rosi, El maxillar inferior i les seves dents sém normals, exceptuant-re l'atac peria-
pical de la tercera molar inferior esquerra.

RADIOODONCIA

Molars superiors.  Bicuspides 1 canines, Incisives central Canines 1 bisispides. Molars superiors.
i laterals.

»
el

Molars inferiors.  Biouspides i caninmes, Ineisives ceniral Oanines i bicuspides. Molars inferiors,
i laterals.

Figura 4. Radiografies intrabucals obtingudes dos anys, després d'extreure’n
d’amhdds costats les dents superiors distals envers les canines. L'os nou presenta
encara signes de rarefacci6 jd'ossificacid. Els maxillars superiors apareixen bhoirosos
i_porosos, amb signes de condensacié escampats. Hom no hi veu trabécules normals.
El maxillar inferior i les seves dents sén normals, exceptuant-ne I'area radiolticida
en 'dpex de la segona bictspide inferior.
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HisTORIA cLiNICA

‘ Antecedents. H., home, nord-america, exprofessor, de 73 anys. Fou
: examinat per primera vegada el gener de 1930, Durant un temps havia
notat un augment del crani que requeria un canvi en el tamany del
capell a diferents periodes. Hom va obtenir-ne radiografies cranianes i
del maluc dret i esquerre, aixi com dels dos genolls; el seu metge va
diagnosticar-hi, malaltia de Paget com a resultat de les dades radiogra-
fiques i cliniques (fig. 1).
En visitar-lo per primera vegada, el pacient es queixava que el
seu caracter, que abans era més aviat plasent, havia esdevingut molt
H inritable i s’havia vist obligat a suspendre el treball per manca d’interés.
: Presentaya també memoria defectuosa.

Examen-—Per tal de veure si les condicions bucals del cas a base
‘ d'una infeccié focal podien tenir alguna relacié amb l'osteitis, hom va
| examinar-lo des del punt d’albir odontologic. La boca del pacient es trobava
| en perfecte estat d’higidesa, tenint-ne en compte 'edat. L.’arcada superior
‘ presentava un notable augment bilateral completament desproporcicnat en
‘ els tercos mig i inferior de la cara. Les dents n’havien estat acuradament
1 tractades; hom hi podia apreciar restauracions odontologiques i molt poca.
\ caries activa. Les dents que li mancaven eren la primera molar inferior dre-
! ta i la primera i segona molars inferiors esquerres. Aquestes tltimes
: havien estat reemplacades per un pont, amb corones funda d’or com a
| pilars, que recolzaven en la segona bictispide i en la tercera molar.
| Tenia totes les dents superiors, exceptuant-ne la primera molar
: dreta, la pérdua de la qual gairebé resultava imperceptible degut a la
' mesiogressié de la segona i tercera. Tenia la geniva forta i rosada,
encara que hom hi veiés lleugers canvis atrofics deguts a la senectud.
L'’examen acurat de l'estatura fisica del pacient, revelava la confor-
maci6 general associada amb la malaltia de Paget, co és, el crani gegan-
ti i la lleugera inclinacié espinal cap endavant, Els seus bracos i cames
presentaven poc o gens d’arqueig. L'exploracié radiografica de les dents
pel métede intrabucal, va donar com a resultat les segiients dades: Gaire-
bé tots els apex de les.dents superiors presentaven degeneracié quistica
amb rarefaccié. Les arrels de totes aquestes dents presentaven tumo-
racions nuoses i irregularitats, que posaven de manifest la condicié d’exds-
tosi i d’esclerosi d’aquestes arrels. El teixit ossi de arcada superior d’as-
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pecte piumiforme i esponjos; la mandibula inferior normal, exceptuant-ne
el trastorn periodontic indicat, de la tercera molar esquerra.-Les dents 1
barres inferiors no presentaven cap dels efectes que hom podia veure en
l’arcada superior (fig. 3).

L’examen i informe fet per Charles W. Perkins M. D., a base de
les radiografies d’aguest cap, foren:

I’examen radiografic del crani demostrd un engruiximent notable
de tipus hiperostosic més marcat en la regi6 frontal i en la regid del
vertex del crani. El perfil de les corticals i del diploe es troba perdut
en el vertex i en l'os frental. L’aspecte general de tot el crani és llands.
L'os occipital baixa fins a l'axis i a l'atlas. No hi ha part del crani
que no en resulti atacada. La paret craniana del pacient, engruixida,
sembla porosa; té una fossa pituitiria més gran del normal. Presenta
la regié mastdidea clara i sense signes d’ésser-ne molt atacada (fig. 1).

L'examen de la pelvis, comprenent-hi els ossos illiacs en tota llur
extensié, el sacre i la part superior del féemur d’ambdés costats, pre-
senta zcnes caracteristicament quistiques amb hiperostosi. Els colls dels
fémurs es troben contrets i també hi ha una propensio moderada a la coxa
vara. Els cossos de les darreres vertebres lumbars son eixamplats, i
hom hi troba el mateix procés patoldgic caracteristic descrit a la pelvis.
Els extrems inferiors d’ambdds fémurs en els condils mostra una pro-
pensié moderada d'osteitis fibrosa o hiperporosi (fig. 2).

No sembla que la malaltia 1i hagi atacat la tibia ni el peroné.

Totes les dades precedents fan pensar en l'existéncia de l'osteitis
deformant o malaltia de Paget. La condicié dels ossos, en aquest cas,
fa pensar molt en la malaltia de Recklinghausen. Els principals factors
de l'examen inclinen més a favor de la malaltia de Paget.

Tractament—Hom va procedir-hi en consegiiéncia, extraient-ne les
dents superiors dretes i esquerres distals envers les canines, que van
ésser substituides per una dentadura parcial. També li va ésser extreta
la tercera molar inferior esquerra, i aixecat el pont.

Curs —Aproximadament dos anys més tard, el pacient, que havia
estat a lestranger, va tornar per l'examen odontologic habitual.
1’examen radioddoncic hi va demostrar un tipus peculiar de rege-
neracié ossia en les zones on hom havia practicat extraccions. Hom hi
podia veure arees de rarefaccié i d’ossificacié. La peMicula maxillar
superior semblava presentar un teixit nebulds i querioiden (6) en zones
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de condensacié escampades. L’'os no presentava trabécules normals. La
barra inferior, com abans, tampoc no tenia anomalies. Hi havia una
zona radioliicida a ’apex de la segona bictispide inferior (fig. 4).

REsum

De les dades radiografiques i cliniques d’aquest cas, sembla gue hom
pot precisar que existeitx una relacié positiva entre l'osteitis deformant
i les estructures dels maxillars superiors i de llurs dents que es troben
molt atacades per la malaltia.
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