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Enfermedad de Paget de
los penascos y de la calota:
revision pictografica y
diagnostico diferencial

. L I .. ’
-
. { '

Sofia Ventura Diaz', Carlos Suevos Ballesteros!, Abel
Gonzalez Huete!, Elisa Antolinos Macho!, Marina Herrero
Huertas', Juan Salvador Martinez San Millan'

'Hospital Universitario Ramon y Cajal, Madrid,
ESspano



Objetivos docentes

1. Revisar la anatomia basica del hueso temporal y de |a
calota craneal

2. Reconocer el espectro radiologico de la enfermedad de
Paget de |la calota craneal y hueso temporal a través de
distintas modalidades de imagen

3. Conocer el principal diagnostico diferencial
4. Revisar las posibles complicaciones
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lntroduccion

La enfermedad de Paget (EP), o tambien conocida como osteoitis deformante, se
caracteriza por un anormal y excesivo remodelamiento oseo.

EPIDEMIOLOGIA: Existe una predileccién por pacientes de mayor edad (2-4%
por encima de los 40 anos) y por el género masculino (2:1).

PATOLOGIA:

Se ha postulado distintos origenes:

* Defectos en osteoprotegerina, enzima que previene la resorcion vy
remodelamiento dseo.

* Origen viral: por la similaridad de los cuerpos intranucleares e
intracitoplasmaticos visualizados en el interior de los osteoclastos que

recuerdan a las nucleocapsides de los paramyxovirus.

* Factores geneticos: por la mayor frecuencia de la EP en los judios Ashkenazis
gue presentan mas HLA-DR2.
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Fase litica N

temprana: |
predominio de
osteoclastos

Existen tres fases

principales Cuyas
, _ caracteristicas

ase intermedia, ¢ dioléei :

osteoblastos y parte de un

osteclastos continuo espectro.

Fase tardia,
esclerosa o
blastica:
predominio de
osteoblastos




lntroduccion

ANALITICA:

* Elevacion de fosfatasa alcalina seérica: indica
formacion Osea

* Elevacion de hidroxiprolina sérica y urica: marca
resorcion 0sea

* Valores normales de calcio y fosforo, a no ser que
exista hiperparatiroidismo secundario debido a la

hipercalcemia relacionada con el remodelamiento
0seo

HUESOS AFECTOS:

La enfermedad poliostotica (65-90%) es mas comun
que la monostotica (10-35%)

La enfermedad poliostotica tiende a tener una
predominancia derecha, habitualmente implicando a
segmentos proximales de las extremidades inferiores

Calota Hueso temporal Vértebra Pelvis
25-65% 65-70% 30- 75% 30- 75%

Huesos largos
proximales

25-65%



I\/Iodalidades de
Imagen

TC DE PENASCOS ALTA

RADIOGRAFIA SIMPLE RESOLUCION

RESONANCIA MAGNETICA

Antennor Poactonnr
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El hueso temporal se compone
de cinco componentes 0Seos:
petroso, mastoideo, timpanico,
escamoso y estiloides

La porcion petrosa es una cuna
con forma de piramide que se
encuentra localizada en el
aspecto medial del hueso
temporal

"Nasal

Malaga o
v - Twal e
U o B

MAT
e ¢
) 0
| Comna sy or 3
. ...

.

O

' ;
2 A

Anatomia normal

El craneo esta formado por los
huesos  frontal, parietal,
temporal y occipital y partes
del hueso cigomatico vy
esfenoidal.

Se compone de dos tablas, |a
interna y la externa, con el
diploe o médula osea entre
ambas.
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Petromastoidea \\; i

Conducto
auditivo
externo

Porcion timpanica pygceso estiloideo



Anatomia normal: TC

La capsula otica se encuentra en el centro de la porcion petrosa
del hueso temporal, conteniendo el oido interno. La cavidad
timpanica se encuentra el aspecto lateral de la porcion petrosa y
constituye el oido medio.

. Canal semicircular superior

- . .
o = Nervio facial —__

— B -\

$———— Conducto auditivo interno

Canal semicircular lateral ——

Aditus ad antrum —

el
apical

e v \ Espira apical de la céclea

N Ventana redonda

;! \\\I > - Hipotimpano

— Receso epitimpanico ___
- Cabeza del martillo

Crura corta del yunque -

e

™ Nervio facial —

Espira basal de la % T~ Espira apical
coclea . ~._ Ventana redonda -

'/

~ (Céclea

~
\“

Hipotimpano

La TC de alta resolucidon de corte fino es la
modalidad diagnostica de eleccidon. Los cortes
coronales y axiales en reconstrucciones de
hueso son necesarios para demostrar
adecuadamente las estructuras del oido interno
v mostrar cambios sutiles.

La coclea tiene 2.5
vueltas y se localiza
anterior e inferiormente
en la capsula otica.



Anatomia normal:

Axial T2 FSE

CLIVUS
MOD
NCS-C x C
&
-
AB CAI 5 & ,
> w CS5S5-L
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PUENTE

NC8-
u i

CS5S-S ’
3D coclea

AB: arteria basilar
C: coclea

NC7: nervio facial \‘

NC8-C: nervio \
coclear

NC8-Vs&i: ramas ~&
superior e
inferior del
nervio vestibular
CAl: conducto
auditivo interno
IV: cuarto
ventriculo

MOD: modiolo
PCM: pedunculo
cerebeloso
medio

CCS: canal
semicircular

V: Vestibulo

Espira apical

CSS-P

Espira basal de
la coclea

El conducto auditivo interno (IAC) atraviesa el hueso petroso en un plano horizontal.
El nervio facial (NC7) viaja en su aspecto anterosuperior. La rama coclear del nervio
vestibulococlear (NC8-C) viaja en el aspecto anteroinferior, y las ramas superior e
inferior del nervio vestibular viajan en el aspecto posterior del conducto.

T g TEMP. LOBE

COCLEA

Coronales T2 FSE

’ LOBULO TEMP

Sagital oiolicuo T2 FSE

NC/
NC8-Vs

"4
L

NCS-Vi

A ——
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HaIIazgos radlograflcos
Fase litica inicial Ca Iota

OSTEOPOROSIS CIRCUMPSCRIPTA

Lesion litica bien definida que implica tanto a la tabla interna
como a la externa

Radiografia simple

- Areas de lisis muestran la
péerdida de la trabécula
normal (cabezas de flecha)
con ausencia de esclerosis
periférica, indicando que no

existe actividad osteoblastica

Mas frecuentemente afecta a los huesos frontal
and occipital (*)

L1500 T1 ISE.post-Gd

Imagen nuclear

Marcada captacion
de Tecnecio °°™ en el
hueso parietal (*)

Marcada hiperintensidad de Realce
senal en secuencias pT2 prominente
(cabeza de flecha blancas) (flechas blancas)
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Hallazgos radlograflcos
Fase mixta Ca Iota

“COTTON WOOL APPEARANCE”(Radiografia & TC

Lesiones mixtas
liticas y esclerosas
que implican a
toda la calota

Radiografia simple

TC axial

Esclerosis circular ocurre en regiones Engrosamiento cortical y trabecular con
previamente afectas por areas de esclerosis (*). La médula osea
osteoporosis circumpscripta revela zonas de atenuacion grasa (estrellas).

“SPECKLED APPEARANCE"(MRI)

FLAIR axial T2 TSE axial

?;‘ \}’ ‘(\

En pT2, la médula 6sea es heterogéneamente intensa, En pT1, la médula tiene una sefial

también conocida como speckled appearance (cabezas disminuida (flechas), debido a pequefios
de flecha), visto en las fases mas activas del Paget. focos de médula dsea grasa preservada. Esta

Notese las zonas de baja senal correspondientes a areas caracteristica excluye la transformacidn

de esclerosis(™). maligna.
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HaIIazgos radlograflcos

Fase tardia blastica o

esclerotica Ca I Ota

ENGROSAMIENTO DIPLOICO Y ESCLEROSIS

() &

Engrosamiento oseo difuso y
esclerosis
Implicacion tanto de la tabla interna
como la externa (estrellas)

Marcado engrosamiento del espacio
diploico, particularmente de la tabla
interna (flechas)

Foco de fase mixta
Zonas de baja senal tanto en T1

como T2; sugiriendo la
presencia de esclerosis,
probablemente
correspondiente a largos
estadios de la enfermedad (*).
Habitualmente coexiste con
otras fases (flecha).
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Hallazgos radlogra COS:

hueso temporal

El hueso temporal esta implicado en el 65-70% de |la EP

Hallazgo clave: desmineralizacion en “vidrio deslustrado”
de la capsula otica (flechas). Notese |la afectacion litica del
resto del hueso temporal (estrellas)

( N
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La reabsorcion ocurre desde la periferia (capa periostal) y avanza centralmente
hacia la capa mas interna (capa endocondral), generando una apariencia muy
fina de la capsula otica (flechas).




Diagnostico diferencial

Una amplia variedad de patologias
pueden emerger del apex petroso y

Infecciones:
 Otomastoiditis
o Laberintitis

osificante

de |la calota craneal

Osteodistrofias:
Otoesclerosis
Displasia fibrosa
Osteogeénesis
imperfecta
Otosifilis

Lesiones agresivas
malignas:

* Meningioma

* Metastasis
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Dlagnostlco dlferenC|aI
Infecciones

OTOMASTOIDITIS

Infeccion aguda de las celdillas mastoideas en pacientes con
historia de otitis media supurativa

Axial postGa-T1 SE MRI

Extensa ocupacion del En pT2 existe una R?alce irregular en el

oido medio y celdillas hipersenal oido medio derecho,

mastoideas heterogénea en celdillas mastoideas y
relacion con edema tejidos blandos

adyacentes
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Diagnostico diferencial:
Infecciones

LABERINTITIS OSIFICANTE

Proceso postinflamatorio del oido interno que causa una
obliteracion fibro-osificante del laberinto membranoso.

Es una secuela de laberintitis de larga evolucion.

Stenvers C1

Profunda esclerosis, casi una
completa obliteracidn osea de la
coclea, persistiendo apenas un
fastasma de su contorno (cabezas

de flecha).

Cochlea 3D CT reformation Cochlea 3D T2 MRI reformation

Reconstrucciones 3D
muestran ausencia de
senal liquida de los
conductos
semicirculares
(lineas discontinuas).
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Osteodistrofias

OTOESCLERQOSIS 0 OTOESPONGIOSIS

Reemplazo del hueso endocondral 6seo por hueso Harvesiano
espongiforme, resultando en un hueso menos denso. Suele afectar

a mujeres (M:H ratio de 2:1) en su 42 o0 52 década de su vida. En un
80% es bilateral.

La pérdida auditiva es habitualmente conductiva, pero a veces es
neurosensorial o mixta.

Al contrario que la EP, el hueso endocondral es lo primero que se
afecta.

Axial CT

\ Multiples focos de
demineralizacion
otoespongiotica (flechas

b negras) rodeando a la

RS, L coclea. También se
o At T observan placas dseas

| » .0' ,
g @ ,

alrededor de la ventana
oval (cabezas de flecha
peqguenas). Notese el
implante coclear.




— ’ sg!;
Diagnostico dlferenC|aI

Osteodistrofias

DISPLASIA FIBROSA (DF)

Consiste en una anormal diferenciacion y maduracion de |os
osteoblastos, con un progresivo reemplazamiento por hueso
iInmaduro.

Al contrario que la enfermedad de Paget, la DF no implica la
capsula otica y habitualmente afecta a pacientes mas jovenes,
provocando un aumento del volumen del hueso, sobretodo en

la regidn craneofacial.

Tipica apariencia en “vidrio deslustrado”  Tras administracion de contraste
con un aumento del volumen heterogéneo intravenoso se observa realce
de la mastoides izquierda como resultado heterogéneo de |la mastoides
de reemplazamiento fibrodseo. Notese que izquierda

la densidad de la capsula otica se
encuentra preservada



‘%

Malag

Dlagnostlco dlferenC|aI
Osteodistrofias

OSTEOGENESIS IMPERFECTA

Condicion hereditaria caracterizada por un defecto en la produccion de
colageno tipo |.

)

®

Caracteristicas clinicas: escleras azules, fracturas en la edad temprana
con estatura preservada y denticion anormal.

Mujer de 42 anos con funcion auditiva conservada.
La TC axial muestral al nivel de |la coclea una banda de
desmineralizacion endocondral a lo largo del aspecto anterior
de la coclea (flechas)
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Dlagnostlco dlferenC|aI
Leslones agresivas

MENINGIOMA

Un meningioma centrado en la porcion petrosa del hueso temporal
puede mostrar similares caracteristicas radiograficas a la
enfermedad de Paget

.t'l‘:i-i. -~ ST I‘l St

Erosion cortical del hueso petroso
derecho (flechas), con tejido de partes
blandas en el seno esfenoidal derecho

(estrella).
Notese las burbujas de gas en la fosa
craneal posterior, en relacion con cirugia
reciente.

Lesion hipercaptante del hueso
petroso, que muestra su extension
al cavum de Meckel, seno
cavernoso, canal carotideo, clivus y
seno esfenoidal.
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Lesiones malignas

METASTASIS

Las metastasis son las lesiones malignas mas frecuentes de la calota craneal

Axial CT Axial T1 MRI Axial postGd-T1 SE MRI
’ " ‘
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NO masa de partes blandas Realce homogéneo

- A - ’
Axial CT Axial T2 TSE MRI Axial postGa-T1 SE MRI
k\ J o |
. F
LesiOnN agresiva con rvasion de telidos P
Qrami e gt o o Reemplaro de s sefal grasa del diplos Realos heterogéneo

DAENGOs 3dvacentes

Comparacion de osteoporosis circumpscripta (fila superior) con metastasis

prostatica de nueva aparicion (fila inferior) en el mismo paciente
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de la EP

Platibasia e invaginacion basilar

La invaginacion o impresion basilar se diagnostica cuando la punta de |a
odontoides (flecha) se proyecta mas de 5 mm por encima de la linea de
Chamberlain o linea de McGregor (linea punteada), la cual se dibuja
desde el paladar duro (HP) a la base del occipucio (O)

Complicaciones

Sagital T1 MRI

Axial TC
Marcada deformidad de la punta del La TC muestral hidrocefalia
odontoides que causa compresion del puente obstructiva (*) con edema
del encéfalo (estrella), colapso del cuarto transependimario (flechas
ventriculo (flecha vacia) e hidrocefalia (*) en rayo)causado por
Signos de EP en el clivus y hueso occipital estenosis a nivel del

(cabeza de flecha). foramen magnum
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Complicaciones de la EP

Deformidad craneal y facial

CRANEO DE TAM O’ SHANTER LEONTIASIS OSSEA

Un tercio de los pacientes que tienen
implicacion de la calota craneal muestran un Cuando los huesos del
aumento de la circunferencia de la calota macizo facial se

encuentran implicados



Analisis retrospectivo

*Recolectamos 50 pacientes con enfermedad de
Paget en los ultimos 12 anos

* La mayoria de ellos eran hombres (70.3 %), con
una edad media de 74.5 ahos (rango 52-89).
*36.4% presentaban hipoacusia.

*la enfermedad poliostotica era mas frecuente
que la monostotica (70% vs 30%)

*El hueso temporal estaba implicado en mas de

un 70% de los enfermos con Paget

79,30%




SIONES

Conclu

Un amplio espectro de lesiones benignhas vy
malignas pueden implicar a la calota y al hueso
temporal.

la EP es habitualmente asintomatica vy
usualmente descubierta incidentalmente en
pruebas de TC o RM realizadas por otro motivo.
Es importante estar familiarizado con la EP y sus
caracteristicas  de imagen, asi  como
diferenciarlas de otras entidades.

En este poster hemos revisado las caracteristicas
de imagen de las lesiones de la calota y hueso
temporal, asi como los simuladores que se
pueden encontrar en la practica clinica diaria.
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