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Skapula Tutulumlu Paget Olgusu

A Case of Paget’s Disease with Scapula Involvement
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Paget hastaligi artmis kemik dongusu ile karakterize, sik gorilen bir kemik hastaligidir. Hastalik sternum, patella, skapula, el, ayak ve yiz
kemiklerini nadiren etkilemektedir. Altmis yasinda erkek hasta 5-6 yildir sag kasigindan dizine yayilan agri sikayeti ile poliklinigimize basvurdu.
Fizik muayenesinde kalga hareketlerinde kisitlilik ve adr mevcuttu. Tdm viicut kemik sintigrafisinde sag koksa ve skapulanin tamamini tutan
diffliz artmis aktivite saptandi. Laboratuvar bulgularinda alkalen fosfataz (ALP) ylksekligi (367 U/L) mevcuttu. Paget hastaligi icin atipik olan
skapula tutulumu nedeni ile olasi prostat, akciger vb. malignitelerinin ekarte edilebilmesi icin ileri tetkik ve muayeneleri saglandi. Yapilan
degerlendirmeler sonucunda hastaya pelvik ve skapula tutulumlu poliostotik Paget hastaligi tanisi konuldu. Otuz bes mg/gin dozunda
risedronat sodyum tedavisi baslanan hastanin bir ay sonra kalca agrisinda belirgin azalma oldugu ve ALP diizeyinin 150 U/L’ye geriledigi
goriulda. Skapula gibi farkli lokalizasyonlardaki sintigrafik lezyonlarin ayirici tanisini yaparken Paget hastaliginin nadiren de olsa bu kemikleri
etkiledigi unutulmamalidir.

Anahtar kelimeler: Kemik sintigrafisi, Paget hastaligi, skapula

Paget's disease is a common bone disorder which is characterized by excessive bone turnover. This condition rarely involves sternum, patella,
scapula, hand, foot and facial bones. A 65-year-old male patient was admitted to our outpatient clinic with the complaint of right-sided pain
that radiated from his groin to his knee for the last 5-6 years. His physical examination revealed limited hip movements and pain. Whole
body bone scintigraphy detected diffuse, increased activity in the right coxa and entire scapula. Elevated alkaline phosphatase (ALP) (367
U/L) was observed in laboratory results. Further investigations and examinations were performed in order to exclude possible malignancies
(eg. prostate, lung) due to involvement of scapula which is atypical for Paget’s disease. Finally, poliostotic Paget's disease with pelvic and
scapular involvement was considered as the definite diagnosis. Treatment with risedronate sodium was started at a dose of 35 mg daily
which led to marked improvement in hip pain and reduction in ALP level to 150 U/L after one month. While making a differential diagnosis
of scintigraphic lesions at an unusual location such as scapula, consideration should be given to the fact that Paget’s disease may affect any
bone in the body although this is rare.
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hastaliginin nadir gorildigu bir lokalizasyon olmasi nedeni
ile malignitelerle de karisabilen skapula tutulumlu bir olguyu
sunmayi ve ayirici taniyi tartismayi amacladik.

Giris
Osteitis deformans olarak da bilinen Paget hastaligi 1877'de Sir
James Paget tarafindan tanimlanmistir (1). Etyolojisi bilinmeyen,

yasla birlikte sikligr artan, hizli kemik déngusu ile karakterize
sik gorllen kronik, metabolik bir kemik hastaligidir. Olgularin

Olgu

¢ogunda asemptomatik olup yaklasik %30 hastada bulgu
verebilir. En sik rastlanan klinik bulgu kemik agrisidir. Hastalik
pelvis ve sakrum (>%60), omurga (%50), femur ve kafatasi
(%40), tibia, humerus, kostalar ve klavikulayl (%20) siklikla
etkilemekle birlikte ¢cok nadiren sternum, patella, skapula, el,
ayak ve ylz kemiklerini de tutabilmektedir (2). Bu olgu ile Paget

Altmis yasinda erkek hasta 5-6 yildir sag kasigindan dizine
yayllan agr sikayeti ile poliklinigimize basvurdu. Hastaya bu
sikayeti nedeni ile daha dnce kalca eklemine manyetik rezonans
gorintileme (MRG) cekildigi ve malignite stphesi ile biopsi
Onerildigi 6grenildi. Geceleri artan kalca agrisi 6zellikle ekleme
yuk verildiginde artacak sekilde gln igerisinde de devam

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Duygu Geler Killc(i, Haydarpasa Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Klinigi, istanbul, Tirkiye
Tel.: +90 216 542 32 32 E-posta: d_geler@yahoo.com.tr Gelis Tarihi/Received: 04.04.2015 Kabul Tarihi/Accepted: 14.05.2015

Tirk Osteoporoz Dergisi, Galenos Yayinevi tarafindan basiimistir. / Turkish Journal of Osteoporosis, published by Galenos Publishing.



15 Mesci ve ark.

Skapula Tutulumlu Paget Olgusu

Turk J Osteoporos
2015;21:149-52

etmekte idi. Son zamanlarda sirtinin sag tarafinda olan, geceleri
artan miphem bir agridan sikayetci idi. Hasta bel agrisi, sabah
tutuklugu, baska eklemlerinde agr ve sislik tariflemiyordu.
Oral aft, deri lezyonlar, Uveit vb. romatolojik semptomlar
bulunmuyordu. Okslrik, gece terlemesi, kilo kaybi, istahsizlik
gibi sistemik hastalik dustindirecek bir sikayeti yoktu. Hastanin
otuz bes yil sigara icme 6ykisu vardi. Soy ge¢misinde annesinde
kolon kanseri oldugu 6grenildi.

Fizik muayenesinde sag kalcada dis rotasyon 35°, i¢ rotasyon
20°, fleksiyon 130°, ekstansiyon 20°, abduksiyon 45° ve
adduksiyon 25° olarak 6lciildil. i¢ rotasyonda belirgin olmakla
birlikte tim kalca hareketleri agrili idi. Bel hareketleri tim
yonlere agrisiz ve agik bulundu. Dlz bacak kaldirma ve Milgram
testlerinde 6zellik saptanmadi. Sagda FABER ve FADIR testleri
pozitif, Thomas testi negatifti. Sakroiliak kompresyon testleri
negatif olarak degerlendirildi. Modifiye Schober testi 7 cm idi.
Kalca, diz ve ayak bilegi eklemlerinde sislik, kizariklik, 1si artigi
saptanmadi. Her iki alt ekstemitede kas testi, duyu muayenesi
ve derin tendon refleksleri normal olarak degerlendirildi.
Hastanin laboratuvar bulgularinda serum alkalen fosfatazin
ylksek oldugu gorildi (367 U/L) (laboratuvar normal degeri
<150 U/L). Kalsiyum 9,4 mg/dL, fosfor 3,8 mg/dL, parathormon
63 pg/mL (laboratuvar normal araligi 12-88 pg/mL), 25-Hidroksi
vitamin D dlzeyi 21,7 ng/mL idi. Eritrosit sedimantasyon hizi
14 mm/h, Creaktif protein dizeyi 0,3 mg/L, hemoglobin 15,2
g/dL, hematokrit dizeyi %45,9 ve lokosit 6900/uL olarak
saptandi. Hastanin dual enerji x-ray absorbsiyometri sonuclari
L1-L4 T skoru 1,3, sol femur boyun T skoru -0,9, femur total T
skoru -0,3 seklinde idi.

Hastanin mevcut kalca MRG'si degerlendirildiginde T1 agirlikh
kesitlerde sag iliak kemikte tim iliak kanat boyunca posteriorda
sakral kemik dizeyinden asetabular ve pubik dizeye kadar
tim kemik komponentte diffiz sklerotik korteks kalinlasmasi
saptandi (Resim 1). Tim vicut kemik sintigrafisinde sag
koksanin (iliak, pubis ve ischium) tamamini ve sag skapulanin
Ozellikle angulus ve margo lateralisini tutan difflz artmis aktivite
g6zlendi (Resim 2). Hastanin skapula MRG'sinde skapula
infraglenoid kesimde T1 agirlikli gorintilerde margo lateralis

Resim 1. T1 agirlikli kesitte iliak kemikte diffliz sklerotik korteks
kalinlagmasi (beyaz oklar)

ve inferior angulusta belirgin olmak tzere kemik kortekste hafif
kalinlasma ve hipointens gorinim (Resim 3a), STIR kesitlerde
ayni lokalizasyonda meduller sinyal artisi izlendi (Resim 3b).
Skapula tutulumunun Paget hastaligi icin atipik bir lokalizasyon
olmasi nedeni ile olasi akciger, prostat vb. malignitelerinin ekarte
edilebilmesi amaci ile hastanin muayene ve ileri tetkikleri saglandi.
Yapilan tim degerlendirmeler sonucunda hastaya pelvik ve skapula
tutulumlu poliostotik Paget hastaligi tanisi konuldu. Hastaya 35
mg/glin dozunda risedronat sodyum tedavisi baslandi. Bir ay sonra
yapilan de@erlendirmede kalca agrisinda belirgin azalma oldugu ve
alkalen fosfataz duzeyinin 150 U/L'ye geriledigi goruldu.

Tartisma

Tipik  radyolojik  6zellikleri  sayesinde sik  gérildigu
lokalizasyonlarda Paget hastalidi tanisi koymak c¢ok zor
olmamaktadir. Ancak farkli radyolojik 6zellikler gdsteren veya
siklikla gorilmedigi lokalizasyonlarda yerlesen lezyonlarda

hastaligin tanisinda zorluklar yasanabilmektedir.

Paget hastaliginda skapula tutulumu nadir gérilen bir
durumdur. Literatlrde az sayida skapula tutulumlu paget

Resim 2. Sag koksanin tamami ile sag skapulanin o6zellikle
angulus ve margo lateralisinde (kutu icinde) diffiiz artmis aktivite
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olgusuna rastlanmaktadir (3-5). Hastaligin az gortldigu diger
kemikler arasinda el, ayak ve fasial kemikler yer almaktadir (2).
Literatlrdeki Paget hastaligina bagli skapula tutulumlu olgularin
bir kisminin osteosarkom tanisi sonrasinda rapor edildigi
goritlmektedir (6,7). Skapulayr tutan kemik timorleri icinde
Paget hastaligina sekonder gelisen osteosarkomlar dikkati
cekmektedir. En sik osteosarkom gériilmekle birlikte fibrosarkom
ve kondrosarkom da gelisebilmektedir. Malign donlsim varligi
radyolojik olarak korteks destriksiyonu, yumusak doku kitlesi ve
patolojik kiriklar seklinde bulgu verir (8,9).

Resim 3a. T1 agirlikli kesitte skapula margo lateralis ve inferior
angulusta kemik korteks kalinlasmasi (beyaz oklar)

Resim 3b. STIR kesitlerde skapula margo lateralis ve inferior
angulusta meduller sinyal artisi (ici bos oklar)

Atipik lokalizasyonlardaki lezyonlarin malignitelerden ayirt
edilmesindeki zorluklar bir yana; malignite ile birlikte Paget
hastaligiolan olgularda mevcutlezyonlarin hangisine ait oldugunu
belirleyebilmek daha biytk bir problem olusturmaktadir (10).
Radyolojik ayirici tanida temel farklardan biri Paget lezyonlarinin
klasik bulgularindan olan belirgin kemik genislemesinin malign
lezyonlarda gorllmemesidir. Malign lezyonlarin 6nemli ayirt
edici Ozelliklerinden biri de korteks kalinlasmasi yapmamalari
ve agresif kemik yikimina bagl olarak korteks butinliginin
bozulmasidir. Paget hastaligi i¢ ice ge¢mis U¢ asamali bir
slirec icerir. Bu seyir boyunca litik, sklerotik ve mikst lezyonlar
gorilir. Kemik genislemesi, kortikal kalinlasma, trabekllerde
belirginlesme, diffliz dansite artisi ve yamali skleroz ayirt edici
radyolojik 6zelliklerdir (9).

Vertebra tutulumunun radyolojik olarak metastazlardan farklari
vertebra endplate kortikal kaliniginin artmasi, trabekdllerin
kabalasmasi, vertebranin anterior konkavitenin kaybi ile birlikte
genislemesidir. Tubuler kemiklerde subartikiler bolge disinda
gorulen lezyonlarin Paget olma olasiligi cok dustktir (9). Uzun
kemiklerde rezorpsiyon sahalari fraktire yol acabilmektedir.
Paget hastaligi tanisinda direkt radyografik tetkikler ¢ogu
zaman yeterlidir. Hastaligin yayginligini anlamak icin bir dizi
direkt grafi ¢ekmek yerine kemik sintigrafisi 6nerilmektedir.
Paget hastaligi tanisinin konulmasinda kemik biopsisine nadiren
ihtiyag duyulur. Osteoblastik metastazlar ve sarkomlardan ayirici
tanida bazen kemik biopsisi gerekebilir (11).

Paget hastaligi tanisinda radyolojik bulgular yaninda klinik
ve laboratuvar bulgulari da dikkate alinmalidir (9). Hastalarin
%40'inda aile hikayesi vardir. Kutandz kan akiminin artmasina
bagl olarak kemik cevresindeki yumusak doku sicak ve agrilidir
(12). Olgularin Ugte birinde tutulan kemiklerde agriya yol acar.
Agri gece ve glndiz devamliik gdsteren, disuk siddette,
dinlenmekle ge¢cmeyen Ozelliktedir. Periartikiler kemigin
tutulumu nedeni ile Ozellikle kalcada eklem deformiteleri
meydana gelir. Kalcada fleksiyon kontraktlri ve protrusio
acetabuli gorllebilmektedir (11). Femur ve tibiada ylrimeyi
glclestiren yay (bowing) deformitesi olusabilir (8).

Serum alkalen fosfataz diizeylerinde artis hastaligin aktivitesini
gosterir ve tedaviye cevabl takip etmek icin de kullanilir.
Monostotik veya kiglk kemik tutulumu olan hastalarda
total alkalen fosfataz dizeyi artmayabilir. Bu durumlarda ve
karaciger hastaliklari gibi total alkalen fosfatazi arttirabilecek
baska hastaliklar varliginda kemik alkalen fosfataz duzeyine
bakilmalidir. Kemik rezorpsiyonunu yansitan hidroksiprolin,
piridinolin ve deoksipiridinolin ¢apraz baglari, tip 1 kollajenin
karboksi terminal (CTx) ve aminoterminal (NTx) telopeptidleri
artar (11). Serum kalsiyum ve fosfor dlzeyleri normaldir. Artan
dongiye bagl olarak hiperirisemi gorilebilir (12).

Skapula gibi farkli lokalizasyonlardaki sintigrafik lezyonlarin
ayirici tanisini yaparken Paget hastaliginin nadiren de olsa
bu kemikleri etkiledigi unutulmamalidir. Bu tip lezyonlarin
malign tutulumlardan ayirt edilebilmesi icin klinik, radyolojik ve
laboratuvar verilerinin birlikte degerlendirilmesi dnemlidir.
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