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STRESZCZENIE

Choroba Pageta kosci jest przewlektym, postepu-
jacym schorzeniem o0sob starszych o silnie zrozni-
cowanym wystepowaniu geograficznym. W ostat-
nich latach obserwuje sig tendencje spadkowg pod
wzgledem czestosci wystepowania i nasilenia obja-
wow Klinicznych choroby. W etiopatogenezie PDB
wiodacg role odgrywajg czynniki Srodowiskowe
i genetyczne. Przebieg schorzenia jest roznorodny
od bezobjawowego, przez bol i deformacje kostne,
po ciezkie powikfania, takie jak ztamania i nowotwory
wtdrne. Rozpoznanie stawia sie na podstawie obrazu

WSTEP

Choroba Pageta kosci (PDB, osteitis de-
formans; Paget’s Disease of Bone) jest druga
najczestsza po osteoporozie, przewlekla i po-
stepujaca choroba koSci wystepujaca u osdb
starszych. Po raz pierwszy zostala opisana
przez sir Jamesa Pageta w 1877 roku, jednakze
dowody na jej wystepowanie si¢gaja cz aséw
prehistorycznych [1-3]. W ostatnim czasie
opublikowano wiele badan dotyczacych pato-
genezy, diagnostyki, leczenia i monitorowania
przebiegu tej choroby. Niniejsza praca stano-
wi podsumowanie aktualnych doniesiei na
ten temat.

klinicznego, badania laboratoryjnego, a takze bada-
nia obrazowego. Wczesne wdrozenie leczenia jest
szczegolnie istotne wsrod pacjentow prezentujgcych
objawy Kliniczne o wysokim ryzyku powikfan oraz
przed planowanym zabiegiem operacyjnym. Lekami
z wyboru sg bisfosfoniany, z ktorych najwyzszg sku-
tecznoscig cechuje sig zoledronian. Niniejsza praca
stanowi podsumowanie wiedzy dotyczacej epide-
miologii, etiopatogenezy, diagnostyki i leczenia PDB
z uwzglednieniem dostepnych danych z ostatnich lat.
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EPIDEMIOLOGIA

Choroba Pageta koSci jest schorzeniem
o silnie zr6znicowanym wystepowaniu geogra-
ficznym, skupionym w rejonach zamieszkatych
przez ludno$¢ pochodzenia anglosaskiego. Ob-
szarami o najwigkszej czestosci wystgpowania,
siegajacej 1-2% populacji powyzej 55. roku
zycia, sa Wielka Brytania, Ameryka P6inocna
i Poludniowa oraz Australia. Rzadko spoty-
kana jest natomiast w Skandynawii, Rosji, na
Dalekim Wschodzie i w Afryce. Ostatnie dane
epidemiologiczne sugeruja spadek zaréwno
czestosSci wystepowania, jak i nasilenia obja-
woéw klinicznych choroby [4].
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K0SC ZDROWA K0SC W CHOROBIE PAGETA
Osteoklast
Osteoklast
Osteoliza Osteoliza
RANK RANK  RANK
OPG 0PG

RANKL RANKL

Osteoblast Osteoblast

Rycina 1. Uktad RANK/RANKL/OPG w kosci zdrowej i w chorobie Pageta [6, 12]

Tabela 1. Geny predysponujace do PDB [7-10]

Gen Funkcja

Komentarz

SQSTM1
sygnatu NF«B i autofagia

Koduje biatko p62 (sekwestosom 1), przekazywanie | Najwazniejszy gen podatnosci na klasyczng PDB,

mutacja obecna u odpowiednio 40% i 10% pacjen-
tow z rodzinng i sporadyczng PDB

sygnatu NF«B i autofagia

vcP Koduije biatko zawierajace walozyne, przekazywanie

Mutacje powodujg zespot miopatii z ciatami wtreto-
wymi, PDB i demencjg czofowo-skroniowg

z komorek macierzystych

OPTN Koduje optyneuryne, przekazywanie sygnatu NFxB | Mutacje predysponujg do PDB
i autofagia

TNFRSF11A | Koduje RANK, roznicowanie i aktywacja osteokla- Mutacje powigzane z FEO (familial expansile
stow osteolysis) i rodzinng chorobg Pageta o wczesnym

poczatku

TNFRSF11B | Koduje osteoprotegeryne (OPG), réznicowanie Mutacje prowadzg do mtodzienczej choroby Pageta
i aktywacja osteoklastow i idiopatycznej hiperfosfatazji

TM7SF4 Koduje DC-STAMP fuzja prekursoréw osteoklastow | Gen predysponujacy do rodzinnej PDB

CSF1 Koduje biatko M-CSF, réznicowanie osteoklastow Mutacje predysponuja do PDB

Choroba Pageta kosci jest choroba szkie-
letu dojrzalego, wystepujaca czeSciej u mez-
czyzn niz u kobiet powyzej 40. roku zycia. Czg-
sto§¢ wystepowania wzrasta wraz z wiekiem,
a szczyt zapadalno$ci notuje si¢ w dsmej de-
kadzie zycia [5]. Brak jest danych epidemiolo-
gicznych dotyczacych populacji polskiej, cho¢
wydaje sie, ze PDB spotykana jest w Polsce
znacznie rzadziej niz w krajach Europy Za-
chodniej.

ETIOPATOGENEZA

Choroba Pageta koSci jest choroba uwa-
runkowana wieloczynnikowo, a gltéwna role
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w patogenezie odgrywaja czynniki genetycz-
ne i Srodowiskowe. Dodatni wywiad rodzinny
ma 15-30% pacjentéw [6]. Wsr6éd opisanych
genéw predysponujacych do tego schorzenia
wickszo$§¢ stanowia geny odpowiedzialne za
réznicowanie, aktywacje i funkcje osteokla-
stow, jak przedstawiono w tabeli 1.

Sposréd czynnikéw srodowiskowych su-
geruje si¢ udzial wiruséw, w szczegdlnosci
wirusa odry i noséwki, poniewaz w osteokla-
stach pacjentéw z PDB zaobserwowano ciatka
wtrgtowe podobne do nukleokapsydéw pa-
ramyksowiruséw [7]. Mimo ze nukleokapsyd
wirusa odry moze indukowaé fenotyp kosci
Pageta u myszy, nie ma dowodéw na jego role



w patogenezie PDB u ludzi [11]. Rola innych
czynnikOw jest przedmiotem badan i wyma-
ga potwierdzenia. Niemniej jednak wplyw
Srodowiska jest niezaprzeczalny, na co wskazu-
je spadek czestosci wystgpowania, jak réwniez
nasilenia objawdw klinicznych choroby.

W chorobie Pageta koSci mamy do czy-
nienia z zaburzeniami remodelingu kosSci na
kazdym z etapéw. W zdrowej koSci proces
ten na poziomie molekularnym kontrolowa-
ny jest przez uktad RANK/RANKL/OPG
(aktywator receptora jadrowego x B/ligand
RANK/osteoprotegeryna) (ryc. 1). RANK
obecny na powierzchni osteoklastéow, po in-
terakcji z RANKL, produkowanym przez
osteoblasty, osteocyty, komoérki stromalne
szpiku i aktywowane limfocyty T aktywuje
Sciezki sygnalowe odpowiedzialne za roz-
nicowanie i aktywno$¢ osteoklastow. Oste-
oprotegeryna, wytwarzana przede wszyst-
kim przez osteoblasty, wiaze si¢ z RANKL,
zmniejszajac jego oddzialywanie z RANK
i w konsekwencji hamuje osteoliz¢. Komér-
kami pierwotnie dotknietymi procesem cho-
robowym w PDB s prekursory osteoklastow.
Dochodzi do wielokrotnego zwigkszenia ich
wrazliwosci na RANKL i witaming D,, co
prowadzi do zwigkszenia liczby osteoklastéw
i zmian w ich morfologii. Charakterystycz-
ne sa liczne olbrzymie wielojadrzaste oste-
oklasty z inkluzjami [12]. Poczatkowa faza
choroby charakteryzuje si¢ ogniskami nad-
miernej resorpcji, co prowadzi do aktywacji
osteoblastow i wtdrnej osteogenezy. Jest ona
jednak chaotyczna i prowadzi do powstania
nieprawidtowe] tkanki kostnej z ogniskami
rozrzedzen i zaggszczen utkania o bogatym
unaczynieniu. Skutkiem jest zmniejszona wy-
trzymato$¢ mechaniczna kosci, ktéra prowadzi
do deformacji i ztaman [6].

OBRAZ KLINIGZNY

Opisany przez sir Jamesa Pageta obraz
osteitis deformans jako bolesnego schorzenia
doprowadzajacego do deformacji i kalectwa
jest obecnie rzadko spotykany. Obecnie PDB
podejrzewana jest w przypadku nieprawidlo-
woSci w obrazie radiologicznym lub stwier-
dzenia podwyzszonej aktywnosci fosfatazy za-
sadowej w surowicy. Zdecydowana wigekszo$¢
pacjentow z PDB nie prezentuje objawow Kkli-
nicznych i pozostaje niezdiagnozowana. W ba-
daniu w populacji hiszpanskiej, 73% pacjentéw
z obrazem radiologicznym odpowiadajacym
PDB nie byta swiadoma swojej choroby [13].

Proces chorobowy w przebiegu PDB
umiejscowiony moze by¢ zaréwno w szkielecie
osiowym, jak i obwodowym. Schorzenie moze
dotyczy¢ jednej badz wielu kosci. Najczestszy-
mi lokalizacjami zmian sa [14]:

— miednica — 70%,

— ko$¢ udowa — 55%,

— kregostup (najczesciej odcinek ledzwiowy)
—53%,

— czaszka — 42%,

— koS¢ piszczelowa — 32%.

Spektrum objawéw PDB jest bardzo
szerokie i zmienne, nie tylko pod wzgledem
umiejscowienia, ale takze nasilenia aktywnosci
procesu chorobowego i wynikajacych z tego
powiklaf. Najczestszym objawem wsréd pa-
cjentdow z rozpoznang choroba jest bél, ktory
dotyka 40-45% chorych. Moze mie¢ rézno-
rodny charakter, lecz najczeSciej opisywany
jest jako gleboki, precyzyjnie zlokalizowany,
staly, nieustepujacy w spoczynku i zaostrzajacy
si¢ w nocy. Drugim najczestszym objawem sa
deformacje kostne, ktore dotykaja 12-36% pa-
cjentéw. Najczesciej zlokalizowane sa w czasz-
ce (asymetryczne powickszenie), kosci udowe;j
(znieksztatcenie przednio-boczne) i piszczelo-
wej (znieksztalcenie przednie), ale moga do-
tyczy¢ kazdej kosci. Znieksztalceniom moze
towarzyszy¢ nadmierne ucieplenie skéry nad
koscia [15].

Choroba Pageta koSci moze prowadzi¢ do
powiktafi neurologicznych. W przypadku zaje-
cia kosci czaszki moze pojawi¢ si¢ utrata shu-
chu, béle glowy i zaburzenia widzenia, ucisk na
rdzen lub wodoglowie. Zajecie kosci kregostu-
pa z powickszeniem kregdw moze prowadzi¢
do urazéw rdzenia kregowego, radikulopatii,
rwy kulszowej, stenozy kanatu kregowego i ze-
spotu ogona kofiskiego. Lokalizacja w obrebie
konczyn czesto prowadzi do zmian zwyrodnie-
niowych stawéw, szczeg6lnie stawu biodrowe-
go [15].

Ze wzgledu na wzmozony obrét komor-
kowy u czgsci pacjentéw moze dochodzi¢ do
powiktafi metabolicznych w postaci hiperury-
kemii. Dna moczanowa nie wystgpuje jednak
czesciej niz w populacji ogélnej [6].

Choroba Pageta koSci moze takie pro-
wadzi¢ do powiklan sercowo-naczyniowych.
W badaniach uktadu sercowo-naczyniowego
u pacjentéw z choroba obejmujaca co najmnie;j
15% ko$éca stwierdzono obnizony obwodowy
opOr naczyniowy, wigksza objetos¢ wyrzutowa
i w konsekwencji zwigkszony rzut serca [16].
W rzadkich przypadkach, wieloletni, rozlegly
proces prowadzi do niewydolnoSci serca. Pa-
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cjenci z PDB obarczeni sa takze 4—6-krotnym
zwickszonym ryzykiem wystapienia stenozy
aortalnej [17].

Choroba Pageta koSci moze zwigkszaé
ryzyko wystapienia kostniakomiesaka (oste-

osarcoma) i guza olbrzymiokomorkowego
kosSci. Ryzyko rozwoju kostniakomigsaka nie
przekracza 1%. Uwaza si¢, ze PDB jest odpo-
wiedzialne za drugi szczyt wystgpowania tego
nowotworu u oséb w 6smej dekadzie zycia,
czego poSrednim dowodem jest brak tego
szczytu w regionach, w ktorych choroba Pageta
wystepuje niezmiernie rzadko (Japonia, Skan-
dynawia) [18].

DIAGNOSTYKA

Podstawowym badaniem laboratoryjnym
stosowanym w diagnostyce i monitorowaniu
PDB jest oznaczanie aktywnoSci calkowitej
fosfatazy zasadowej w surowicy krwi (ALP).
Aktywno$¢ tego markera jest podwyzszona
jedynie u okoto 14% sposréd wszystkich cho-
rych. Jednak u wigkszosci (92%) prezentuja-
cych objawy kliniczne PDB, stezenie ALP jest
podwyzszony i koreluje z rozlegtodcia i aktyw-
noscia procesu chorobowego. Nalezy jednak
zaznaczyC, ze prawidlowa aktywnos$¢ ALP nie
wyklucza rozpoznania choroby Pageta. Wyste-
puje to czgsciej u pacjentéw z choroba ograni-
czong do jednej kosci. Ze wzgledu na obserwo-
wang mniejszg aktywnoS¢ choroby w tej grupie
chorych, ro$nie odsetek pacjentéw z rozpo-
znanym PDB i prawidlowa aktywnoScia ALP
[19]. W przypadku wspdtistniejacych chordéb
watroby i drég zotciowych, preferowanym do
oceny markerem aktywnosci choroby jest frak-
cja kostna ALP (BALP).

Poszukuje sie obecnie wskaznikow do
monitorowania aktywnoSci choroby i oceny
skutecznosci leczenia wsréd markeréw obrotu
kostnego. Sposréd markeréw kosciotworzenia
za najlepszy uwaza si¢ stezenie N-koficowego
propeptydu prokolagenu typu I (PINP), wsrod
markerdw resorpcji koSci najwicksza swoisto$¢
wykazuja N- i C-telopeptydy kolagenu typu
I (NTX i CTX). Oznaczenia tych markeréw sa
jednak drozsze i mniej dostepne[20].

W chorobie Pageta proces osteolizy
jest wzmozony, stad mozna spodziewal si¢
podwyzszonego st¢zenia wapnia W Surowicy
i w moczu. Jednocze$nie jednak nasilona jest
osteogeneza i wychwyt wapnia w koSciach, dla-
tego wiekszo$¢é pacjentéow nie prezentuje hi-
perkalcemii ani hiperkalciurii. Zaburzenia te
wystepuja jedynie w przypadku ztaman, immo-
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bilizacji, wspotistniejacej pierwotnej nadczyn-
nosci przytarczyc lub przerzutéw nowotworéw
do koéci [21].

Niedobor witaminy D3 w populacji os6b
z PDB wystepuje czeSciej niz w populacji
ogolnej [22]. Oznaczanie witaminy D, w PDB
powinno by¢ wykonane z kilku wzgledéw. Po
pierwsze, schorzenie to wystepuje w populacji
0s0b starszych, ktore sa szczegllnie narazone
na niedobor witaminy D,. Po drugie, osteoma-
lacja moze przebiega¢ z bdélem kosci i pod-
wyzszong aktywnoScia ALP, co wymaga réz-
nicowania z PDB. Wreszcie, nalezy wykluczy¢
niedobor witaminy D, przed rozpoczeciem te-
rapii z uzyciem bisfosfonianéw.

Badania radiologiczne pozwalaja okre-
§li¢ lokalizacje, zaawansowanie i aktywnoS$¢
choroby. Podstawowym badaniem w roz-
poznawaniu i monitorowaniu choroby jest
klasyczne badanie radiologiczne kosci. Ty-
powymi cechami sg pogrubienie koSci koro-
wej 1 mieszane zmiany lityczno-sklerotyczne.
Zmiany te ewoluuja wraz z postgpem choroby.
W poczatkowej fazie maja charakter lityczny,
a nastepnie ulegaja sklerotyzacji. Charakte-
rystyczne jest to, ze jednoczasowo w réznych
ogniskach zmiany sa na réznych etapach ewo-
lucji. Ponadto, zmiany chorobowe postepuja
wzdluz zajetej koSci, zachowujac ciagtosé,
1 nie przekraczaja powierzchni stawowych.
Zaawansowane zmiany chorobowe czaszki
moga przybra¢ wyglad przypominajacy kwiaty
bawetny, a trzony kregéw przybieraja forme
tak zwanego trzonu ramowego o zwig¢kszo-
nym wymiarze przednio-tylnym. Klasyczne
RTG jest zwykle wystarczajace do postawie-
nia rozpoznania. Tomografia komputerowa
(CT, computed tomography) i rezonans ma-
gnetyczny (MRI, magnetig resonance imaging)
moga by¢ przydatne w diagnostyce powiktan,
takich jak stenoza kanatu kregowego, urazy
rdzenia kregowego czy wtérne nowotwory.
Scyntygrafia kosci z uzyciem 99mTc-MDP
(metylenodifosfonianu znakowanego techne-
tem) jest szczegolnie uzyteczna do oceny ak-
tywnosSci oraz rozleglosci procesu i zidentyfi-
kowania wszystkich ognisk choroby. Zmiany
wykazuja 3-5-ktornie wyzszy wychwyt znacz-
nika w stosunku do zdrowej kosci. Ponadto,
scyntygrafia kosci jest bardziej czuta w wykry-
waniu niewielkich zmian niz RTG [23].

Badania radiologiczne i laboratoryjne za-
zwyczaj wystarczaja do postawienia diagnozy,
totez zastosowanie biopsji koSci ogranicza si¢
do przypadkéw watpliwych lub podejrzenia
transformacji nowotworowe;.



LECZENIE

Celem leczenia PDB jest ztagodzenie obja-
wow choroby, normalizacja markeréw remodelin-
gu koSci oraz prewencja powiktan. Z tego wzgledu
objeci leczeniem powinni by¢ pacjenci [24]:

— prezentujacy objawy PDB lub jej powiklan
(bol, objawy neurologiczne, hiperkalcemia,
niewydolnos¢ serca);

— z lokalizacja zmian w miejscach o wyso-
kim ryzyku rozwoju powiktan (kosci diugie
koficzyn dolnych, czaszki i kregostupa oraz
wszystkie zmiany w poblizu stawdw);

— przed leczeniem operacyjnym obejmu-
jacym zajete koSci, aby zapobiegad sil-
nym krwawieniom.

Podstawowymi  lekami  stosowanymi
w PDB sa leki antyresorpcyjne. Terapia z wy-
boru s3 bisfosfoniany, ktére zmniejszaja obrét
kostny, stymuluja gojenie zmian litycznych,
fagodza bol, normalizujg aktywnoS$¢ ALP w su-
rowicy i poprawiaja jakos¢ zycia. Nie udowod-
niono jednak, aby leki te zapobiegaly progres;ji
deformacji kostnych. Pierwszym zarejestrowa-
nym bisfosfonianem do leczenia PDB byt ety-
dronian, zostal on jednak wyparty przez ami-
nobisfosfoniany, ktére cechuja si¢ silniejszym
dziataniem i lepszym profilem bezpieczenstwa.
Do grupy tej naleza:

— zoledronian (5 mg i.v. jednorazowo we wle-
wie przynajmniej 15 min);

— pamidronian (nie ma ustalonego sposobu
dawkowania w PDB, najczeSciej wykorzy-
stywane schematy to: 60-90 mg i.v. we wle-
wie 2—4 h albo 30 mg i.v. we wlewie 2-4 h
przez 3 kolejne dni);

— alendronian (40 mg p.o. 1X/dobg przez
6 miesigcy);

— ryzedronian (30 mg p.o. 1X/dob¢ przez
2 miesiace) [25].

Zalecanym lekiem pierwszego rzutu
jest zoledronian, ktory cechuje sie najwyzsza
skutecznoscia w leczeniu PDB. Jednorazowe
podanie leku zapewnia wieloletnie remisje,
u wiekszosci pacjentéw utrzymujace sie dhuzej
niz 6,5 roku [26]. Jest takze skuteczny w przy-
padku niepowodzenia terapii innymi bisfosfo-
nianami [27].

Ze wzgledu na specyfike dawkowania bis-
fosfonianéw w PDB, dziatania niepozadane
szczegblnie te najcigzsze, wystepuja rzadziej
niz w przypadku ciaglego ich stosowania w in-
nych wskazaniach [24].

Do monitorowania skutecznoSci terapii
stuzy ocena kliniczna i ocena aktywnoSci ALP,
ktéra powinna ulec normalizacji. U pacjen-

téw z prawidtowa aktywnoscia ALP zaleca si¢
oznaczanie innych markeréw obrotu kostnego,
szczegolnie PINP. Efekt dziatania bisfosfonia-
néw mozna najwczesniej oceni¢ po 3-6 miesia-
cach (w przypadku zoledronianu po 12 miesia-
cach). W przypadku uzyskania remisji badania
kontrolne zaleca si¢ wykonywac¢ co 6-12 mie-
siecy [24].

Kalcytonina byla pierwszym lekiem sto-
sowanym w leczeniu PDB. Mimo ze lek ten
zmniejsza dolegliwosci bolowe i aktywno$¢
metaboliczng koSci zajetej procesem cho-
robowym, to nie powoduje trwalych remisji
choroby, a jego stosowanie ogranicza si¢ do
3-6 miesigcy ze wzgledu na wzrost ryzyka
transformacji nowotworowe;j. Z tych wzgledéw
nie jest juz stosowana w praktyce klinicznej tak
czesto jak dotychczas [24].

Nowa strategia leczenia drugiej linii
w PDB jest denosumab, przeciwcialo mo-
noklonalne skierowane przeciwko RANKL.
Opisano przypadki stosowania tego leku przy
nietolerancji badZ przeciwwskazaniach do sto-
sowania bisfosfonianéw. Uzyskiwano poprawe
objaw6w klinicznych i normalizacje¢ aktywnoSci
ALP w osoczu trwajaca do 8 miesigcy. Skutecz-
no$¢ denosumabu wymaga jednak potwierdze-
nia w dalszych badaniach [28].

W PDB stosuje sie rowniez leczenie prze-
ciwbdlowe, szczegdlnie w oczekiwaniu na efek-
ty terapii antyresorpcyjnej w poczatkowym jej
okresie. Lekami z wyboru sa NLPZ. Lecze-
nie operacyjne w PDB stosowane jest przede
wszystkim w powiklaniach choroby.

Leczenie pacjentéw bezobjawowych
z odchyleniami w badaniach obrazowych i la-
boratoryjnych budzi kontrowersje. Jak dotad
nie udowodniono, aby takie postepowanie
zapobiegato powiktaniom. W opublikowanym
w 2010 roku badaniu PRISM poréwnano dwa
sposoby leczenia pacjentéw z PDB z podwyz-
szong aktywnoScia ALP. Jedna grupa obej-
mowala pacjentéw leczonych bisfosfonianami
niezaleznie od obecnoSci objawéw klinicznych,
natomiast w drugiej grupie leczeni byli tyl-
ko pacjenci wykazujacy objawy kliniczne. Nie
wykazano réznicy w poprawie jakoSci zycia,
redukcji bdlu kostnego, stopnia gluchoty, wy-
stepowaniu ztaman i konieczno$ci dokonywa-
nia interwencji ortopedycznych. Natomiast ak-
tywno$¢ ALP w surowicy byla znacznie nizsza
w grupie leczonej niezaleznie od wystepowania
objawow klinicznych. Nalezy jednak zaznaczy¢,
ze mediana obserwacji wynosita tylko 3 lata,
a PDB jest procesem o przebiegu wieloletnim.
Ponadto w leczeniu nie stosowano zoledronia-
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nu, ktéry na te chwile uwazany jest za najsku-
teczniejszy preparat dostgpny w leczeniu PDB.
Dlatego istnieje potrzeba dalszych badan,
ktére oceniatyby zasadno$¢ leczenia farmako-
logicznego w grupie chorych niewykazujacych
objawé6w klinicznych [29].

PODSUMOWANIE

Choroba Pageta koSci jest przewlekla, po-
stepujaca choroba metaboliczna, ktéra moze
pozostaé nierozpoznana przez wiele lat i pro-
wadzi¢ do licznych powiktan obnizajacych ja-

ABSTRACT

Paget’s disease of bone (PDB) is a chronic, progres-
sive disorder of the elderly with a variable geographic
distribution. In recent years a downward trend in the
prevalence and severity of symptoms has been not-
ed. Both genetic and environmental factors contribute
to its pathogenesis. Clinical course of PDB is signifi-
cantly diversified from asymptomatic, through pain
and bone deformities to severe complications, such
as fractures and secondary neoplasms. Diagnosis is
established on the basis of clinical features, labora-

ko$¢ zycia chorych. W Polsce uwazana jest za
chorobe rzadka, cho¢ nie ma precyzyjnych da-
nych epidemiologicznych. Etiologia PDB po-
zostaje niejasna i nie do kofica poznana, a ob-
raz kliniczny jest r6znorodny. W diagnostyce
i monitorowaniu choroby wykorzystuje si¢ ba-
dania obrazowe oraz laboratoryjne. Wigkszo§¢
pacjentéw bardzo dobrze odpowiada na lecze-
nie bisfosfonianami, najskuteczniejszym spo-
$§rod nich jest zoledronian. Wstepne badania
z zastosowaniem nowszych lekéw, takich jak
denosumab, przynosza obiecujace rezultaty,
ale wymagaja rzetelnego potwierdzenia.

tory tests, and imaging techniques. Early institution
of therapy is crucial especially among patients who
present clinical symptoms with high risk of complica-
tions or before surgery proceeding. Bisphosphonates
are considered a treatment of choice with zoledronic
acid most potent among them. This review summa-
rizes expertises of epidemiology, etiopathogenesis,
diagnostics and management of PDB in accordance
with data published recently.

Forum Reumatol. 2017, tom 3, nr 2: 81-87

Key words: Paget's disease of hone; osteitis
deformans; bisphosphonates; alkaline phosphatase
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