Bolum

PAGET HASTALIGI

Yeliz SURME

Paget hastaligi ilk kez 1877 yilinda James Paget tarafindan “Osteoitis Defor-
mans”’ olarak tanimlanmistir. Kemigin osteoporozdan sonra ikinci en sik gori-
len hastaligidir. Hastalik hem sklerotik hem de litik alanlara sahip, genislemis
kemik ile sonuglanan, artmis kemik hicresi aktivitesi ile karakterizedir. Tek bir
kemik (Monostotik) veya birden fazla kemik (Poliostotik) etkilenebilmektedir.
Organizmada her bolgede tutulum olabilmekle birlikte pelvis, aksiyel iskelet,
kafatasi ve agirlik tasiyan uzun kemikler daha sik tutulum oldugu bildirilmek-
tedir.

Paget hastaligi genellikle 40 yasin (izerinde ve yash bireylerde goriilmek-
tedir. Erkeklerde kadinlardan 3:2 oraninda daha sik goruldugi belirtiimekte-
dir. Hastalik 60 yasin Gzerindeki poplilasyonun %2-3 ‘lUni etkilemektedir. Pa-
get hastaliginin prevelansi iilkelere gére degiskenlik gdstermektedir. ingiltere,
Avustralya, Yeni Zelanda, Kanada, Gliney Afrika ve ABD’nin yani sira Hollanda,
italya, Fransa ve ispanya en yiiksek prevalansa sahip olmakla birlikte; Asya ve
iskandinav iilkeleri en diisiik prevalansa sahiptir. Hastaligin gériime sikhgi ayni
Ulkenin degisik bolgelerine gore de farklilk gostermektedir. Hastaligin goril-
me siklig ingiltere’nin kuzey batisinda yiiksek oldugu, ABD’de, en yaygin ku-
zey-dogu eyaletlerinde gorildiigii ve italya ve ispanya’da da bélgesel farkhliklar
oldugu belirtilmektedir. Tirkiye'de ise literatiirde Paget hastaligi prevelansini
gosteren bir calisma bulunmamaktadir.
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yon seklinde uygulanmakta ve kesildikten sonra niiksiin hizli olmasi nedeniyle
nadiren tercih edilmektedir.

Ayrica agri, kemik deformitesi ve osteoartrit gibi semptomlar igin, analjezik
ve antienflamatuar ilaglar, baston, ylriteg gibi destekleyici cihazlar kullanilabilir.
Bununla beraber diz ya da kalcada meydana gelen osteoartritin tedavisi, uzun
kemiklerde meydana gelen deformitelerin diizeltilmesi icin cerrahi uygulanabilir.

KOMPLIKASYONLAR

Paget hastaliginin en kotii komplikasyonu Osteosarkom, Dev Hiicreli Timor,
Fibrosarkom, Kondrosarkom, Retikiilosarkom ve Malign Fibréz Histiyositoma
olarak gorilen neoplazmdir. Paget hastalarinda en sik gorilen tlimor tipinin
osteosarkom oldugu bildirilmektedir (Tablo 1).

Paget hastaligl olan hastalarin iskeletinde artan hiicresel aktiviteye, kemik
ve cevresindeki yumusak dokuda artmis vaskdlarite eslik eder. Bu durum, iske-
letin %15 veya daha fazlasi hastaliktan etkilendiginde, kardiyak outputta artisa
neden olur. Yaygin hastaligl olan hastalar, duslik periferik vaskiler dirence ve
daha yuksek strok voliime sahiptir. Yiiksek kardiyak debi nedeniyle aort kapak-
ta turbilansa baglh kalsifik aort darligi insidansinin arttigi 6ne strilmistdr. Ar-
teriyel kalsifikasyonun aortta, iliyak, femoral, gluteal ve pelvik arterlerde daha
yaygin oldugu bildirilmistir.

Neredeyse Paget hastaligi olan erkeklerin %50’sinde hiperiirisemi ve ¢ok-
lu gut artrit atag oldugu bildirilmistir. Bu, iskelet lezyonlarindaki kemigin ye-
niden yapimi sirasinda ylksek nikleik asit devri nedeniyle artan Urat Uretimi
ile aciklanabilir. Hastalar hastalik nedeniyle immobil hale gelirse, hiperkalsemi
gelisebilir. Immobilizasyon, osteoklastik aktiviteyi attirarak, kemik rezorpsiyo-
nunu arttirir ve kemik olusumunu azaltir, béylece hiperkalsemi meydana gelir.
Hiperkalsemi sonucunda da hastalarda bébrek taslari olusabilir.
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