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ABSTRACT

Cranial Paget’s Disease: A Case Report

Scientific background: Paget’s disease is mostly asymptomatic.
Neurological syndromes are uncommon but include headache, demen-
tia, brain stem and cerebellar dysfunction, cranial neuropathies,
myelopathy, cauda equina syndrome and radiculopathies. While she
was In a symptomatic treatment by the diagnosis of cluster headache,
our case was hospitalized to our clinic and reported after diagnosed cra-
nial Paget's disease according to the results of clinical, radiological and
laboratory findings.

Objectives: In our case of cluster headache, we aim to discuss the
headaches that have different characters and the other properties due
to Paget’s disease.

Results: While 61 year old female case was in the medical treatment of
cluster headache, she was examined by the complaints of headache that
was constant and localized on the right orbito-frontal region, tinnitus
and hearing loss. On netrological examination, in addition to headache,
she had mixed type hearing loss in the right ear, but sensorineural hear-
ing loss in the left ear. Alcaline phosphatase levels were high in the
serum and hydroxyprolin levels were high in the urine. In the cranial
radiography, there was diffused osteoporosis, circumscripta, osteolytic
areas, sclerosis in petrous bone, increasing diploe spaces in the skull
base and diffuse cotton wool rough granular osteolytic spaces in the
right lower part of frontal bone and basilar invagination. There was an
appearance of bone-within-bone without any symptom in L2-L3
vertebrae. In her bone scintigraphy, other bones were normal but
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osteoblastic activity involvements in the head bones. After all the exa-
minations of the headache, we thought that it was originated from two
different causes like cluster headache and cranial Paget’s disease.
Conclusion: In Paget’s disease, cranial headaches are intermittent in
early stages and may be confused by the primary headaches. In late
stages, it is violent and continuous. Cranial headaches are due to
different causes as cluster headache associated with cranial Paget's
disease like our case. We wanted to emphasize the other etiologic
causes to be considered in cranial headaches.

OZET

Bilimsel zemin: Paget hastaligl, cogunlukla asemptomatiktir. Nérolojik
sendromlar yaygin degildir, ancak basagrisi, demans, beyin sapi ve serebel-
lar disfonksiyon, kranial néropatiler, miyelopati, kauda equina sendromu ve
radiktlopatiler gérulUr. Kime Tipi basagrisi tanisiyla semptomatik tedavi
goérmekte olan, ancak klinigimizde yatinlarak klinik bulgulari, laboratuvar
ve radyolojik sonuglarina gore kranial Paget tanisi konulan olgumuz bildiril-
mistir.

Amacglar: Kiime tipi basadrsi olan olgumuzda, kranial Paget hastaligina
bagl, karakterleri farkl olan basagrilarini ve diger ozelliklerini tartismayi
amacladik.

Sonuglar: 61 yasinda bayan olgu kiime basagrisi tanisi ile tedavi gérmek-
te iken, Ug ay 6nce baslayan sa§ orbitofrontal balgeye lokalize, devamlilik
gbsteren adn, tinnitus ve isitme azhgr yakinmasi ile incelendi. Nérolojik
muayenede basadrisina ek olarak sol kulakta sensérinéral, sag kulakta
mikst tip isitme kaybi mevcuttu. Serumda alkalen fosfataz, idrarda deox-

Anahtar kelimeler: alkalen fosfataz, kemik sintigrafisi, Paget hastali, radyografi
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ipridinolin dederleri yliksekti. Kranial grafide, yaygin osteoporosis circum-
scripta, osteolitik alanlar, petroz kemikte sklerozis, kafa kaidesinde dipleo
mesafesinde artis, frontal kemigin sag alt yarisinda yaygin "cotton wool*
kaba graniler osteolitik alanlar ve baziler invaginasyon mevcuttu. Lomber
2.-3. vertebrada, semptom vermeyen bone-within-bone gériniimu vard,
Kemik sintigrafisinde, kafa kemiklerinde ostocblastik aktivite tutulumlan
disinda diger kemikler normaldi. Incelemeler senucu, basagnsinin kime
basagnisi ve kranial Paget hastaligi gibi farkli iki nedenden kaynaklandigs
distnalda.

Yorum: Paget hastaliginda, kranial agrilar, erken evrelerde aralikli olup
primer basagrilan (migren, kiime, gerilim tipi) ile karisabilir. Gec dénem-
lerde ise, siddetlidir ve devamlilik gésterir. Kranial agnilar, olgumuzdaki gibi
kime basagrisi ve kranial Paget birlikteligi gibi farkl nedenlere bagl olabilir.
Kranial agrilarda diger etiyolojik nedenlerin dikkate alinmasini vurgulamak
istedik.

GiRiS

Nedeni bilinmeyen Paget hastaliinin gérilme
insidansi erkeklerde ve 50 yasin (izerinde daha siktir.
Norolojik semptomlar sik degildir. Bu semptomlar
basagrisi, demans, beyin sapi ve serebellar
disfonksiyon,  kranial néropati, miyelopati, kauda
equina sendromu ve radikulopati olarak gériilebilir.
Tani igin kemiklerin radyografik incelemelerinde litik
ve sklerotik bulgularin gortlmesi, biyokimyasal
markirlardan serum alkalen fosfataz ve idrarda
deoxipridinolin degerlerinin yiksekligi &nemlidir.
Kranial Paget hastaliginda beyin tomografisi (BT) ve
manyetik rezonans (MR) incelemeleri nérolojik
semptomlarin agiklanmasi icin degerlidir. Tedavide
siklikla bifosfanatlar kullanilirsa da, bu, etiyolojiye ve
lokalizasyonlara gore degiskenlik gésterir.

OLGU

61 yasindaki bayan hastanin, (¢ aydir sag orbito-
frontal bolgede, siddetli, tim basa vyayilan,
devamlilik gosteren kiint agrisinin oldugu égrenildi.
Birkag senedir kiime basagrisi tedavisi géren olguda
basvurusundan on giin dnce tekrarlayan, basinin sag
yarisina yayilan, cok hizli siddetlenen, bir saat stiren,
uykudan uyandiran, gin icinde tekrarlayan,
nonsteroidlere  yanit  vermeyen,  zonklayici
karekterde, epizodik agrilari mevcuttu. Bulanti,
kusma, sad gézde pitoz, lakrimasyon ve hiperemi
gibi otonomik semptomlar agriya eslik etmekteydi.
Sikayetlerine oksijen, triptan ve kortikosteroidle

yanit alindi. Fakat tg aydir devamlilik gésteren kiint
adri, tinnitus ve isitme azligi devam etmekteydi. Oz
gec¢misinde total abdominal histerektomi, bilateral
overektomi, kolesistektomi, soygecmisinde, 3
kizinda otonom belirtilerinin eslik etmedigi basagrisi
mevcuttu. Sag elini kullanan hastanin suuru acik,
oryante, koopere, tansiyon 110/70 mmHg, nabiz
80/dk. ritmikti. Kardiyak ve iskelet sistemi normal
olan hastanin nérolojik muayenesinde sag yiizde
hipoestezi, sag goézde hemiptoz ve hiperemi
mevcuttu. Kranial sinir, fundus, duyu ve motor

sistem muayeneleri normal, TCR'leri bilateral
fleksord.
Rutin  biyokimya, hemogram, sedimantasyon,

iyonize kalsiyum, fosfor, tiroid testleri normal,
alkalen fosfataz (302 u/l) ve idrarda deoxipridinolin
(postmenapozda 29,5 pmol/umol  kreatinin)
degerleri yUksekti.

Renkli Karotis-Vertebral Doppler Ultrasonografi'de,
vertebral arter akimlari normal, akim miktari 200
ml/dk.’nin  Gzerindeydi. Isitme azlh@i icin yapilan
odyolojik incelemede ve KBB konsiiltasyonu
sonucunda, sol kulaktaki sensérinéral tip isitme
kaybinin senilite, sag kulaktaki mikst tip isitme
kaybinin da senilite ve Paget hastaligi ile uyumlu
olabilecegi bildirildi. Elektromiyografi incelemesi
normal olup, radyolojik incelemede pelvik ve uzun
kemik, kranial, transorbital, paranazal sints grafileri
normaldi. Meatus acusticus internus bilateral normal
genislikteydi. Lateral kranial grafide; yaygin
osteoporosis circumscripta gorinimun yaninda,
sinirlart kismen  belirli osteolitik alanlar, petroz
kemikte sklerozis, kafa kaidesinde dansite artis,
dipleo mesafesinde belirgin artis mevcuttu (Sekil 1).
Anterior posterior kranial grafide; frontal kemigin
sag alt varisinda yogun yaygin "cotton wool" kaba
granuler osteolitik alanlar (Sekil 2), lomber 2.-3.
vertebra grafisinde; bone-within-bone gérintmi
(Sekil  3) wvardi. Kemik sintigrafisinde; kafa
kemiklerinde  belirgin  ostooblastik  aktivite
tutulumlar mevcut olup, diger kemik ve eklemlerde
aktivite tutulumu esit konsantrasyonda ve simetrikti
(Sekil 4). Kontrastli kranial MR incelemesinde;
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sekil 1. Lateral kranial grafide; yaygin osteoporosis circum-
scripta, osteolitik alanlar, petroz kemikte sklerozis, kafa
kaidesinde dansite artisi, dipleo mesafesinde artis

Sekil 2. Kranial grafide; frontal
kemigin sag alt yanisinda yogun
yaygin "cotton wool " kaba grantler

Sekil 3. Lomber 2.-3. vertebra
grafisinde; bone-within-bone gériinimu

osteolitik alanlar

1a@ X

Sekil 4. Kemik sintigrafisinde; kafa kemiklerinde belirgin
ostooblastik aktivite tutulumlar

kalvarial kemikte dipleo mesafesinde artis ve baziler
invaginasyon saptandi (Sekil 5).

Kime basagrilarina  oksijen, triptanlar ve
kortikosteroid tedavileri ile cevap alindi.

TARTISMA

Paget hastaliginin etiyolojisinde, kesin olmamakla
birlikte, viral ve herediter nedenller sorumlu
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Sekil 5. Kontrastl kranial MR incelemesinde; kalvarial kemikte dipleo
mesafesinde artis ve baziler invaginasyon

tutulmaktadir. Hastalarin %40'inda aile oykusu
pozitiftir. 18g kromozomunun etken olabileceg
egilimi yogunlasmaktadir."#***

Kifoz, kisalmis ekstremiteler, aslan ytzl, dental
anomaliler ve ciddi vakalarda dik tutmay! zorlastiran
geniglemis kranium gibi cesitli iskelet deformiteleri
olabilir. Olgumuzda aile anamnezi ve iskelet
deformiteleri yoktu. Paget hastaliginda, pelvis %72,
lomber %58, femur %55, kranium %42 oraninda
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tutulur. Olgumuzda lomber tutulum asemptomatik
olup, kranial tutulum semptomatikti. Kemiklerde
zayif kalitede agin kemik Gretimi, hipertrofilere yol
acar ve osteosklerotik bir faaliyet duruma eslik eder.®
Kemiklerin  etkilenme bicimi, kisiden kisiye
degisebilir. Etkilenen kemiklerde agrilar en sik
gorilen semptom olup sabit, derin ve &zellikle
geceleri ¢ok rahatsiz edici tarzdadir. Kranial
tutulumlu hastalarda nonspesifik basagrisi, tinnitus,
isitme  bozuklugu ve baziler invaginasyon
gozlenebilen semptomlardir. Olgumuzdaki sag
orbito frontal bolgedeki basagrisi frontal kemigin
sag alt vyarnsindaki yaygin "cotton wool"
gbrunumdiyle uyumluluk gésteriyordu. Isitme kaybi,
Paget hastaliginin noérolojik bir komplikasyonu
olarak ortaya cikabilir. 8. kranial sinire basi, koklear
kapsulin kemik dansitesinde azalma isitme kaybina
yol acabilir. Cogu vaka, isitme kaybi gelistikten
sonra, irreversibldir.” Hastalarin %30-50'sinde
petroz kemigin tutulumuna bagl isitme kaybi
goruldr. Isitme azlhigi ve kaybi orta kulak lezyonunda
iletim, 8. sinir tutulumlarinda sensorinéral veya mikst
olabilir. Olgumuzda meatus acusticus internuslar
normal genislikteydi ve petroz kemikte sklerozis
mevcuttu. Sag kulaktaki mikst tip isitme kaybinin
Paget hastaligiyla uyumlu olabilecegi distndldu.
Tanida, kafa kaidesinin karakteristik radyografik,
kranial BT ve MR incelemesi dnemlidir. BT ile
temporal kemik degisiklikleri gosterilebilir, MR ile
baziler invaginasyon, Arnold-Chiari tip |
malformasyonu ve hidrosefali ve spinal stenoz gibi
patolojiler saptanir. Buna badli serebellar, beyin sap
sendromlari, ataksi, demans, inkontinans, spinal
stenoza bagl periferik tutulumlar gorilebilir.®
Olgumuzda baziler invaginasyon mevcut olup kafa
kaidesi yumusamasinin bir sonucudur.

Basagrisi yakinmasi ile basvuran olgumuzda,
tedaviye direncli olmasi nedeni ile baska etiyolojiler
arastinldi. Yasli kisilerde yeni baslayan migren tiri
basadrilarinda, Paget hastaligi da ayiric tanida
disundlmelidir.” Kranial incelemelerde, Paget
hastaligina bagli degisiklikler siklikla oksipital
bélgede olmak Uzere temporal ve frontal bélgelerde
goralur. Hastaligin erken evrelerinde, aralikli ve hafif

olabilen lokalize basagrilar, pagetik kemik
degisikliklerin arttigi ileri evrelerde devamli ve
siddetli hale gelebilir. Olgumuzdaki basagrilar da
baslangicta aralikli ve hafif iken son zamanlarda
siddetliydi ve sureklilik gosteriyordu. Paget
hastaliginin tanisi genellikle zor degildir. Cunkd
kemik bozukluklarini, radyografik incelemeler ile
saptamak  kolaydir.  Hastaligin  progresyonu
radyografi ile takip edilebilir. ilerleyen safhalarda,
kemik daha yogun, cotton wool gérinimu kazanir,
Olgumuzda da kranial radyografik incelemelerde
yaygin osteoporosis circumscripta, osteolitik alanlar,
petroz kemikte sklerozis, kafa kaidesinde dansite
artisl, dipleo mesafesinde belirgin artis, cotton wool
ve lomber 2.-3. vertebra grafisinde, bone-within-
bone gérinima ile tani rahatlikla kondu. Paget
hastaliginda  radyografik  bulgular  oldukca
karakteristik ise de, kemik sintigrafisi paget
lezyonlari icin sensitif bir yoldur.® Ayrica kemik
sintigrafisi  patolojik degisiklikleri, radyografik
incelemelerden daha erken determine edilebilir.”
Serumda alkalen fosfataz degerinin, idrarda da
deoxipridinolin  degerinin  yiksekligi  taniyi
kesinlestirir.” Bizim olgumuzda, kemik
sintigrafisinde kafa kemiklerinde osteoblastik
aktivite saptandi. Kraniografi gérintilemeleri de
Paget hastaligini destekliyordu. Kontrastli kranial MR
incelemesinde dipleo mesafesinde artis ve baziler
invaginasyon mevcuttu. Paget hastaliginda,
konvansiyonel radyografik tetkikler cok daha
ekonomikse de, MR ile Paget hastaligina 6zgii ciddi
karakteristik ~ deformiteleri saptamak, daha
uygundur. Bu acidan olgumuzda, MR incelemesi,
baziler invaginasyon varligini ortaya koymamiza
yardimci olmustur.

Paget hastalidi, semptomsuz ise, tedaviye gerek
yoktur. Eder alkalen fosfataz seviyeleri yuksek,
kemik agrilar, hareket kaybi, frakturler veya
norolojik  komplikasyonlar  varsa,  tedaviye
baglanmalidir. Kalsitonin ve bifosfanat grubu ilaclar
tedavide tercih edilir,"*"

Sonug olarak, olgumuzdaki gibi kiime tipi ve Paget
hastaligina bagli, karakterleri farkli olan kranial
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agrilari tek bir nedene baglamayip, ozelliklerini
tartismayl amacladik, diger etiyolojik nedenlerin de
arastirimasinin gerekliligini vurgulamak istedik.
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