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Monostoticus Paget-kor: elefantcsont csigolya
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Osszefoglalas: A monostotikus Paget kér megjelenése lumbalis csigolyéan ritka , ezért tartjuk fontosnak esetiink
ismertetését. Elsdsorban a képalkotokkal torténd differencial diagnosztikat helyeztiik eldtérbe, mivel a diagndzis
felallitasa leggyakrabban radiologiai modszerekkel torténik. Esettinkben elefantcsont csigolya morfologiarol van
sz0, ennek radioldgiai megjelenési formajat elemeztiik, illetve kitértiink a pagetes csigolya masik, a képkeret csi-
golya, ismertetésére is. Roviden Osszefoglaltuk az egyes radiologiai vizsgalo eljarasok elonyeit is, amelyek koze-
lebb vihetnek a pontos diagnozis felallitasahoz.

A RARE CASE OF MONOSTOTIC PAGET'S DISEASE: IVORY VERTEBRA

A case of monostotic Paget's disease of uncommon location, i.e. afflicting the third lumbar vertebra is presented.
This condition is usually recognized during radiologic work-up and accordingly, the authors focus on differential
diagnosis by imaging. X-ray features of the ivory vertebra are analyzed and another Pagetic abnormality 'picture
frame' vertebra is described. The advantages of applicable radiologic techniques with a role in establishing an

accurate diagnosis are briefly summarized..

lentkez6, ismeretlen etiologiaju betegség. Gyakori-

siga 40 éves kor felett n, Eurdpéban és Eszak-
Amerikaban az id6ésebb populacié 5%-aban fordul eld.
Kétszer annyi férfi érintett, mint nd (1). Korosan fokozott
csontreszorpcid és az ezt kovetd dezorganizalt, szintén
fokozott osteoblast funkcid jellemzi. Polyostotikus ¢és
monostotikus lehet, ez utdbbi sokkal ritkabb. Gyakran tii-
netmentes, foleg a monostoticus forma, sokszor mellék-
leletként dertil fény az elvaltozasra.

Esetiinkben elefantcsont csigolya formajaban jelentke-
z6 monostotikus Paget-korrdl van szo, ismertetését vi-
szonylag ritka eléfordulasa, valamint radioldgiai diffe-
rencialdiagnosztikdja miatt tartjuk fontosnak.

A Paget-kor, osteitis deformans, féleg idds korban je-

ESETISMERTETES

Egy 80 éves férfi beteget vizsgaltunk, akit a borgyogyasz
kiildott kétiranytl lumbalis gerinc vizsgalatra. A beteget
dermatitis herpetiformis miatt kezelték, anamnézisében
malignéma nem szerepelt. Mérsékelten fokozott serum
lomra panaszkodott.

A hagyomanyos kétiranyt lumbalis gerinc felvétele-
ken a lumbalis lorddzis kiegyenesedett, mérsékelt foku
balra convex torzids scoliosist és spondylophyta képzo-
dést lattunk. Az L.III. csigolyatest megnagyobbodott,
szerkezete osteoplasztikus jelleggel atépiilt, jellegzetes
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1.dbra. Rontgen felvételen az L.IIL. csigolya megnagyobbo-
dott, szerkezete osteoplasticus jelleggel atépiilt.

ugynevezett ,,elefantcsont csigolya” képét lattuk, mig a
felette és az alatta levo csigolyak porotikusak voltak (1.
abra). A latott kép alapjan a feltételezett diagnozis Paget-
koér volt, de nem lehetett kizarni az osteosclerotikus
csontmetasztazist ¢s limféomat sem. Az ezt kévetden el-
végzett egésztest csontszcintigrafias (Tc-99m) vizsgalat-
tal az L.III. csigolya intenziven fokozott radiopharmacon
felvételét észleltiik, valamint igazolodott az elvaltozas
monostotikus jellege is (3. dbra). A kiegészité CT vizs-
galat megerdsitette a Morbus Paget alapos gyanujat, spi-
nalis kompresszio nem volt (2. dbra).

MEGBESZELES

A Paget-kor klasszikus leirdsa 1877-bol szdrmazik, a
névado a londoni Sir James Paget, de a betegség mar ko-
rabbrol is ismert volt. Etioldégidja azonban a mai napig
sem tisztdzott. Felmeriilt mar ismeretlen eredetli gyulla-
das, endokrin zavar, de orokletes tényezdket is feltételez-
tek. Lasst virus is szerepet jatszhat a kor kialakuldsaban,
a pagetes osteoclastokban intranuclearis zarvanyokat
mutattak ki elektronmikroszkoppal, immunhisztoldgiai
mddszerekkel, de még ez az allitas sem kelloképpen iga-
zolt (1,5).

Az érintett csontban az osteoclastok megnagyobbod-
nak, tobbmagvuiak, tilmikodnek, melynek eredménye-
képpen bizarr osteolytikus teriilet jon létre. Az osteo-
blasztok csontregenerald tevékenysége szintén fokozo-

2.dbra. CT vizsgdlat transversalis sikban az L.III. csigolyarol.

3. dbra. Tc-99m egésztest csontscintigrafias vizsgalattal in-
tenziven fokozott radiofarmakon felvétel lathato.

dik, durvan szott lamellak és trabeculak képzdodnek. A
két folyamat kozotti idointervallum nem meghatarozha-
to, gyakran egyiddben zajlik. A pagetes csont hypervas-
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cularizalt, anyagcseréje fokozott. A subperiostealis csont-
ujdonképzddés méretbeli novekedést okoz (5).

A klinikai manifesztacio nagyon valtozatos. Az esetek
tobb mint 90%-a tiinetmentes €s véletlentil dertiil ki, féleg
a monostotikus formak (1). Ha panaszt okoz, akkor lap-
pangva kezdddik, fajdalommal, deformitassal jar, neuro-
l6giai tiinetekkel, a kornyez6 iziiletek gyulladasos fajdal-
maval. A koponyan hallascsokkenést okozhat, a csigolya
Paget compressios neurologiai tiineteket okozhat.

A Paget-kor lehet monostotikus és polyostotikus. Ez
utobbi sokkal gyakoribb. Barhol eléfordulhat, leggyak-
rabban medencén, sacrumon, femuron ¢és koponyén, rit-
kabban a csigolyakon, claviculdn és a humeruson.

A spinalis forma érinthet egyetlen csigolyat, tobbet
egymas mellett, de elszdrtan is megjelenhet. A lumbalis
csigolyakon kétszer gyakoribb, mint a thoracalison és ha-
romszor gyakoribb, mint a cervicalis csigolyakon. Az at-
lason és az axison extrém ritka. A hazai szakirodalomban
egy Paget-koros nyaki csigolya esetismertetését talaltuk
(4). A monostotikus Paget a nemzetk6zi szakirodalom-
ban sem gyakori téma. Az izolalt lumbalis csigolyat érin-
t6 laesio nem feltétleniil okoz laboratériumi és/vagy neu-
roldgiai eltéréseket, gyakran csak képalkotd eljarasokkal
diagnosztizaljak, amelyet sziikség esetén a csontbiopszia
is megerdsithet (2).

A csigolyara lokalizalt Paget radiologiai megjelenését
jellemezheti a koraibb lytikus, a kevert és a sclerotikus,
amorf forma is, ezért differencidldiagnosztikai nehézsé-
geket okozhat. Két jellegzetes formaja ismert. Az ,,ablak-
keret” vagy ,képkeret” csigolya a kevert tipus, a denz
csontallomany csak korkorosen, vagy részben a pereme-
ken lathaté. A csigolya magassagi atmérdje kevésbé no.
A csigolya 6sszeroppanhat, a horizontélis 4&tmérd megna-
gyobboddsa miatt a canalis spinalist sziikitheti, comp-
resszios neuropathiat okozhat (3). Megjelenési formaja
miatt differencidldiagnosztikai szempontbol még szdba
johet metasztazis, myeloma multiplex, barna tumor,
oridssejtes tumor, lymphoma, esetleg sarcoma (4).

Ritkabb a masik klasszikus megjelenés, mint esetiink-

ben is az Gigynevezett ,,elefantcsont csigolya”. A csigolya
nagyobb, mint az alatta és felette 1évok, kifejezetten, ho-
mogénen denz az egész corpus. A szomszédos discusok
nem valtoznak. Differencialdiagnosztikai szempontbodl
felmeriil még metasztazis, féleg prostata, de emld, gyo-
mor, holyag vagy pancreas eredettel is (1). Egyéb okai le-
hetnek még lymphoma, myeloma multiplex, kronikus os-
teomyelitis (1). Tisztan lyticus forma ritkan fordul eld.

A Paget-kort tobbnyire radiologiai modszerekkel diag-
nosztizaljak. Klinikai megjelenése miatt els6ként hagyo-
manyos rontgenfelvételek késziilnek, de az izotdpos vizs-
gélat sokkal szenzitivebb. Korai fazisban is kimutatja az
elvaltozast, illetve a laesio monostotikus vagy polyosto-
tikus jellegét. A radiopharmacon dusulds jelzi a folyamat
aktivitasat, jol nyomon kovethetd a kezelés hatékonysaga
is (1,2,4). Kiegészité6 CT- és MR-vizsgalatokkal tovabb
tisztazhatd a Paget-kdr. A nativ computer tomographia-
val finomabb csontstruktura abrazolhato, valamint csigo-
lya Paget esetében pontos informéciot nyujt a canalis spi-
nalis stenosis mértékérol (2,4). Az MR-vizsgalat szintén
j6 informacidt nyujt a myelonrdl, ugyanakkor kizarhatja
az egyéb, gyulladasos és malignus, differencidldiagnosz-
tikai szempontok miatt fontos folyamatokat.
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