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Der Morbus Paget des Knochens ist eine fokale Knochenerkrankung, die einen oder mehrere
Knochen betreffen kann und durch einen massiv gesteigerten Knochenumbau charakterisiert
ist. In einer retrospektiven Analyse wurden die Unterlagen von 312 Patienten (166m, 146w)
in Bezug auf Knochenbefallsmuster, klinische Beschwerden und Komplikationen, familidre
Haufung, AP-Werte und durchgefiihrte Therapien ausgewertet.

Bei 58% der Patienten war der Befall polyostotisch, bei 42% monostotisch. Maximal waren
29, im Mittel 3,3 + 3,8 Knochen befallen. Am hiufigsten war das Becken betroffen, gefolgt
von den Femora, der LWS, den Tibiae, dem Schidel, dem Os sacrum und der BWS. 94% der
Patienten zeigten im Verlauf der Erkrankung klinische Beschwerden oder Komplikationen.
Am  hdufigsten waren dabei  Paget-assoziierte = Schmerzen, weiterhin traten
Knochendeformierungen, lokale Uberwirmung, Schwerhdrigkeit, Frakturen an Paget-
Knochen, Nervenkompressionssymptome und sonstige Beschwerden auf. Ein Auftreten der
Erkrankung bei mehr als einem Familienmitglied fand sich gesichert bei 3,8%, anhand
anamnestischer Angaben wahrscheinlich bei weiteren 3,2% der Patienten. In einer Familie
wurden Paget-Félle in drei Generationen nachgewiesen. Damit war ein familidres
Vorkommen in diesem Kollektiv deutlich seltener als in anderen Léndern beschrieben.
Systematische Familienuntersuchungen von Betroffenen miissen zeigen, ob diese Diskrepanz
real ist oder durch eine Dunkelziffer nicht diagnostizierter Fille zustande kommt. Es zeigte
sich bei den familidren Fillen ein stirkeres Krankheitsausmal} als bei den sporadischen, so
waren bei den familidren Féllen durchschnittlich mehr Knochen befallen, die AP-Werte lagen
signifikant hoher und die Diagnose wurde zu einem fritheren Lebensalter gestellt. Bei 8,3%
der Patienten lagen die AP-Werte immer im Normbereich. Es ist daher wichtig, die Diagnose
Morbus Paget nicht durch im Normbereich liegende AP-Werte auszuschliefen. Bei 141
Patienten (45,2%) wurden iiber die gesamte erfasste Krankheitsdauer niemals Normwerte
erreicht. Polyostotische Patienten wiesen signifikant hohere AP-Werte auf als monostotische.
87,2% der Patienten wurden im Laufe der Erkrankung mit Calcitoninen oder
Bisphosphonaten behandelt. Den besten Therapieerfolg, gemessen an der Haufigkeit einer
AP-Normalisierung bzw. an der durchschnittlichen Senkung der AP nach Therapie zeigten
Ibandronat und Pamidronat. Therapeutisch kann heute die Anwendung von Bisphosphonaten
als Therapie der Wahl angesehen werden. Es liegt hierbei eine grofle Langzeiterfahrung vor.
Insbesondere mit den neueren Bisphosphonaten Pamidronat und Ibandronat scheinen gute



Erfolge im Hinblick auf die Senkung der AP zu erreichen zu sein. Welche Dosierungen und
welche Therapiedauer fiir die jeweiligen Préparate als optimal anzusehen ist, bedarf weiterer
systematischer Studien.

Das klinische Bild des Morbus Paget bedingt Funktions- und Bewegungseinschrankungen
sowie eine Verminderung der Lebensqualitit der Patienten. In einer retrospektiven
Befragungen wurde die Schmerz- und Beschwerdesymptomatik von 41 Paget-Patienten (20m,
21w) untersucht und mit der von 79 Osteoporose-Patienten (16m, 63w) aus einer fritheren
Studie von C. Schlaich und G. Wagner verglichen. Es lie sich fiir Patienten mit Morbus
Paget ein typisches Beschwerdebild der Erkrankung beschreiben, welches aber nicht immer
eindeutig von der Symptomatik der Osteoporosepatienten abgegrenzt werden konnte. So lag
beim Morbus Paget im Gegensatz zur Osteoporose meist ein langsamer Krankheitsbeginn vor,
in mehr als der Hilfte der Félle wurde die Diagnose zufillig gestellt. Sowohl Paget- als auch
Osteoporose-Patienten litten unter Schmerzen in Ruhe und bei Belastung, bei den Paget-
Patienten wirkte sich vermehrte korperliche Belastung jedoch stirker auf die Schmerzen aus.
Circa zwei Drittel der Paget-Patienten gaben mindestens ein- bis zweimal pro Woche
Schmerzen in den betroffenen Arealen an. Zwischen der Anzahl der vom Morbus Paget
betroffenen Knochen und der Schmerzhédufigkeit bzw. der Schmerzintensitit zeigte sich kein
Zusammenhang. Der Schmerz beim Morbus Paget unterlag meist keinen tageszeitlichen
Schwankungen und trat bei den meisten Patienten mehrmals pro Woche zeitweilig oder
periodisch auf, dhnliche Ergebnisse lieferten die Osteoporose-Patienten. Die
Schmerzintensitdt des Morbus Paget unterlag groen Schwankungen. Man konnte erkennen,
daB die durch den Morbus Paget ausgelosten Schmerzen meist durch korperliche Belastungen
stirker werden, Ruhe und Entspannung hingegen die Schmerzen eher lindern. AuBere
Einfliisse wie Licht und Larm hatten eher keine Wirkung auf die Schmerzintensitdt, auf
Wirme und Kilte reagierten die Patienten individuell sehr unterschiedlich. Etwas mehr als die
Hilfte der Patienten gab eine Verschlimmerung der Schmerzen bei Wetterwechsel an. In der
Haufigkeit von Begleitsymptomen zeigte sich kein Unterschied zwischen Paget- und
Osteoporose-Patienten, jedoch litten Paget-Patienten etwas héufiger unter Depressionen.
Festzuhalten bleibt, dal depressive Verstimmungen und subjektive Storungen des
Allgemeinbefindens einen deutlichen Anteil am Krankheitsgeschehen der Patienten mit
Morbus Paget haben und deshalb sowohl bei der Beschreibung der Symptomatologie als auch
bei der Therapieplanung -sei es in Form von Psychotherapie bis hin zu einer medikamentdsen
Behandlung mittels Antidepressiva- Beachtung finden sollten. Circa ein Viertel der Paget-
Patienten hatte bei der hduslichen Selbstversorgung Probleme oder war sogar auf fremde
Hilfe angewiesen. Allerdings waren die Einschrinkungen in der Selbstversorgung deutlich
seltener als bei den Osteoporose-Patienten. Dies kann mdéglicherweise durch die Lokalisation
der Erkrankung und die daraus resultierenden Funktionseinschrinkungen erklédrt werden. Die
verschiedenen  Symptome und Befunde  (Schmerzintensitit und  -héufigkeit,
Bewegungseinschriankungen, depressive Verstimmungen u.a.) beeinflussten sich deutlich
untereinander und miissen als wichtige Teilaspekte der Lebensqualitidt angesehen werden.



