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Nufez °

El hiperparatiroidismo primario es una enfermedad caracterizada por hipersecrecion de hormona
paratiroidea (HPT) que provoca hipercalcemia, incapaz de suprimir la secrecién aumentada de HPT,
como haria en circunstancias normales y generalmente permanece constante durante muchos afos,
con pequefias oscilaciones, aunque, en ocasiones, puede ser ciclica. Fue conceptuada como una
enfermedad rara, descrita en 1926 como osteitis fibrosa quistica. En la actualidad, la mayoria de los
pacientes estan asintomaticos en el momento del diagndstico y el hiperparatiroidismo primario es
posiblemente la endocrinopatia mas frecuente después de la diabetes mellitus y el hipertiroidismo. !

En Cuba esta afeccion no se ve con frecuencia en la practica clinica. Precisamente los
diagndsticos actuales no aparecen en casos asintomaticos. Factores de indole técnico como escasez
de reactivos para calcio y fésforo en sangre y orina, asi como, fundamentalmente, la determinacion de
HPT ocasionan la reduccion de los casos diagnosticados o diagndsticos tardios. Todo lo anterior nos
motivé a realizar este trabajo en el cual la diversidad de la evolucion clinica asi como su larga
evolucion clinica que en cierta medida habla de fallos en la atencién médica.

Caso clinico

Paciente femenina de 32 afios de edad, con antecedentes familiares de baja talla y antecedentes
personales de rasgo drepanocitémico e intento suicida a los 16 afios después de recibir un intento
de violacion.

En 2001 presenté aumento de volumen del tercio medio de la tibia y en el 2002 se le realizd
histerectomia total por absceso tuboovarico. En 2003 tuvo fractura de cadera v litiasis renal izquierda
con hidronefrosis. En el 2004 su brazo izquierdo aumenté de volumen, con dificultad para la
movilizacion y una fractura a este nivel, por lo cual ha sido estudiada por ortopedia en varias
ocasiones. En 2004 es atendida en endocrinologia por la posibilidad de un hiperparatiroidismo.

Examenes complementarios

e Determinacién de calcio y fosforo en sangre y orina: normales:
- Calcio en sangre (1): 1,96 mmol/L (cifras normales 2,1-2,6 mmol/L)
- Calcio en sangre(2): 2,0 mmol/L
- Calcio en sangre(3): 2,0 mmol/L
- Calcio en sangre(4): 1,8 mmol/L
- Calcio en sangre(5):1,76 mmol/L
- Calcio en sangre(6): 1,78 mmol/L
- Calcio en orina: 81mg/24h (50-300 mg/24h)
- Fésforo en sangre: 2,6 nmol/L(0,6-1,6 mml/L)
- Fosforo en sangre: 0,9 mmol/L
- Fésforo en orina: 308 mg/24 h (300-1000 mg/24h)
e Determinacién de HPT: no reactivo
e Imagenes ecograficas de tiroides y paratiroides: normales
¢ Radiografia de ambas manos: engrosamiento del Diploe, reacciéon subperiostica de ambas
manos, osteoporosis sugerente de enfermedad de Paget
e Biopsia de tumor 6seo de la tibia: células mononucleadas mezcladas con células gigantes, no
atipicidad celular.
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Es atendida por ortopedia por tumor de células gigantes de baja malignidad, con seguimiento
ambulatorio.

En el 2007 noté otro tumor en la region del maxilar superior izquierdo que hace protruir en cierta
medida el globo ocular de ese lado. Niega en todo momento dolores dseos, astenia u otros sintomas.

Al examen fisico se detectd un tumor palpable, de 5-6 cm. de diametro en region del maxilar
superior izquierdo cercano al o0jo, de consistencia dura, no dolorosa y que lo hace protruir hacia
delante (figura 1).

Figura 1. Obsérvese el tumor 6seo en la region
cigomatica izquierda, que hace protruir el globo ocular
de ese lado.

También presenta un tumor similar en el brazo izquierdo, duro, de consistencia ésea, no doloroso,
mas o menos de 4 cm (figura 2) y otro en la tibia del mismo lado con caracteristicas similares.
Paniculo adiposo aumentado y dificultad para la marcha por antigua fractura de cadera izquierda
(articulacidon coxofemoral).

Figura 2. Tumor 6seo en el brazo izquierdo

Otros examenes complementarios

e Fondo de ojo: Protrusion del globo ocular izquierdo, el resto normal
e En esta ocasion se estudia de nuevo el metabolismo fosfocalcico:

- Caensangre: 2,72 mmol/L 1. (VN 2,1-2,6 nml/L)

- Caen sangre: 2,81 mmol/L 1

- Caen sangre: 2,83 mmol/L 1

- Fésforo en sangre: 1,28 mmol/L (0,4-2,1)

- Filtrado G:92 ml/min.

- Creatinina 64,0 nmol/

- Fésforo en sangre: (2): 1,17 mmol/L

- Fosforo en sangre: (3): 1,25 mmol/L

- Fésforo en orina: 1255 mmol (19,4-38,7)1

- Caen orina:8,5 mmol/L(2,5-8,0)1
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- Fosfatasa alcalina 330U/L
- Eritrosedimentacion 10 mm/h

¢ Radiografia de craneo: Deformidad y asimetria del maxilar superior izquierdo con ausencia de
la neumatizacion (proliferacion 6sea o agenesia) de ese lado. Hiperostosis difusa del craneo,
engrosamiento del diploe y pérdida de la morfologia de la silla turca. Otosclerosis.

e Radiografia de humero izquierdo (metafisis distal). Lesiones mixtas (osteoporosis- ostedlisis)
proceso expansivo 6seo con afinamiento de la cortical, heterogéneo y deformidad distal. No
invade partes blandas.

¢ Radiografia de tibia: En la cara anterior del tercio medio se observa expansion heterogénea,
mixta con irregularidades y destruccion 6sea limitada, no invasiva de partes blandas. En la
cara anterior de la tibia izquierda se aprecia masa de tumor éseo con crecimiento extradseo e
irregularidades de la cortical, textura heterogénea y calcificaciones, de 35,19 mm. Aumento
de la densidad de partes blandas y reaccion periéstica.

¢ Radiografia de mano izquierda y clavicula: Lesiones osteoporéticas y osteoliticas de la mano
y metacarpianos. Resorcion dsea distal de las falanges.

e Radiografia de columna cervical: Osteoporosis y cambios degenerativos.

e Ecografia renal: En rifidn izquierdo se observa imagen de litiasis en grupo calicial inferior, de
6 mm, sin repercusién. No liquido libre en cavidad.

e Ecografia de tiroides y paratiroides: Nodulo de aspecto quistico en ldbulo izquierdo del
tiroides, de 5 mm de diametro. Lado derecho (LD) 10x11%x34 mm y lado izquierdo (LI) de
11x13x%35 mm. Por debajo y por fuera del I6bulo izquierdo existe una imagen nodular de baja
ecogenicidad que mide 18x14 mm con calcificaciones en su interior.

e Ecografia de tiroides (2): LD 12x11x34 mm, LI 12x13x30 mm. Pequefia imagen quistica en
I6bulo izquierdo que mide 7,3 mm y otra menor en LD de 3,6 mm. por debajo y por fuera del
tiroides. En el LI existe imagen de baja ecogenicidad de 20,17 mm, con calcificaciones,
aspecto de adenomegalia que sugiere biopsia por puncién con aguja fina (BAAF).

e Tomografia axial computadorizada (TAC) de seno maxilar: Se observa gran imagen
hiperdensa con multiples calcificaciones en su interior, de 76 UH y de 6 cm de diametro a
nivel del seno maxilar izquierdo que desplaza el tabique nasal hacia el lado contrario, invade
la orbita de ese ojo e infiltra el nervio optico del mismo lado.

e TAC de cuello y senos: se aprecia masa tumoral hiperdensa de 163 UH en seno maxilar
izquierdo de 66 mm que llega a alcanzar la region lateral izquierda de la mandibula, no se
extiende al tiroides, el cual fue estudiado por ecografia donde se observd nédulo
hipoecogénico de 14 mm en el I6bulo izquierdo.

e BAAF de tumor en la cara posterior al tiroides: muestra constituida por células pequefias
uniforme de aspecto endocrino que forman agregados, en el fondo se observan linfocitos de
aspecto nodular calcificados del cuello.

e BAAF de tumor maxilar: muestra constituida por trabéculas éseas irregulares, entre ellas
expansion de tejido compacto de aspecto fibroso (tincion de Mellory-azul) infiltrado
inflamatorio linfoplasmocitario escaso, sugestiva de displasia fibrosa.

e Biopsia de tumor 6seo de la tibia: Tejido 6seo que muestra areas extensas de nidos celulares
gigantes de forma nodular, que alternan con zonas de formaciones quisticas y macrofagos
cargados de hemosiderina. Lesion altamente sugestiva de tumor pardo del
hiperparatiroidismo.

Fueron enviadas dos muestras de sangre al Hospital “Hermanos Ameijeiras” para realizar
paratohormona:

- HPT- 1: 1320 pg/ml 1 (15-65 pg/mL)
- HPT- 2: 1289 pg/ml 1 (15-65 pg/mL)

Diagnéstico definitivo:

- Hiperparatiroidismo primario, forma clinica ésea.

- Tumor paratiroidea.

Se plantea necesidad de tratamiento quirirgico, pero por dificultades en los salones de
operacion es remitida al Hospital “Hermanos Ameijeiras”.
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Se le realizé6 gammagrafia de cuello y térax que arrojé los siguientes resultados:

RF: Tc 99 mtcmetoxi-isobutil-isonitrito (Tc99-MIBI), donde se muestra, en su vista precoz y tardia,
acumulacion de RF en polo inferior del 16bulo inferior izquierdo, compatible con adenoma paratifoideo.

En la intervencién quirdrgica se encontré glandula paratifoidea inferior izquierda aumentada de
volumen de mas o menos 3 cm, sin malignidad. Se realiza exéresis sin complicaciones.

HPT preoperatoria: 132 pg/mL (normal 15-65)

HPT 30 dias después: 43,88 pg-mL

Actualmente presenta hipoparatiroidismo posquirurgico bajo tratamiento con calcio y vitamina D.

Comentarios

En el pasado, los casos graves de hiperparatiroidismo primario mostraban osteitis fibrosa quistica
generalizada, manifestado por la pérdida generalizada del hueso con aumento de la resorcién 6sea,
incluyendo tanto la superficie subperiostica como endéstica. *

La presentacion clinica del hiperparatiroidismo primario ha cambiado en las Ultimas décadas, la
mayoria de las veces corresponde a casos oligosintomaticos o asintomaticos. Si bien el cancer de
paratiroides da origen a menos de 1 % de los casos de hiperparatiroidismo primario, debemos
considerar su diagnoéstico en enfermedades con gran intensidad clinica. El caso que presentado fue
de larga evolucion, sin un diagnéstico temprano de la enfermedad, lo que conllevd a desarrollar
importantes manifestaciones clinicas, ya casi no observadas en la practica médica. El largo tiempo de
evolucion y los resultados anatomopatoldgicos apoyaron el origen benigno de tumor paratiroideo.

Se conoce que el sello del hiperparatiroidismo primario por carcinoma paratiroideo es la severidad
clinica, siendo frecuente la osteitis fibrosa quistica, compromiso renal, pancreatitis aguda y anemia, lo
que contrasta con la benignidad de este caso. En los carcinomas, los niveles de calcemia, fosfatasas
alcalinas y de HPT son mas elevados que en las de causas benignas. El tumor cervical palpable se
encuentra hasta en 76 % de los casos y es raro en adenomas paratifoideos. 3

Esta enferma no tuvo tumor tiroideo ni paratiroideo palpable, sin embargo fue observado en la
ecografia del tiroides en el segundo ingreso. Una de las manifestaciones mas importante fueron los
tumores 6seos, pardos, con fracturas en varias oportunidades, asi como osteoporosis.

El tumor pardo es una condicién infrecuente que representa la fase terminal de la osteitis fibrosa
quistica. Se han incrementado los informes de tumores pardos en hiperparatiroidismos secundarios a
falla renal, debido al aumento de supervivencia en pacientes dializados. El diagndstico por aspiracion
con aguja fina es de gran importancia en el reconocimiento de este tumor, aunque puede ser dificil
distinguirlo de lesiones como el quiste 6éseo aneurismatico y el tumor de células gigantes. 4

En los ultimos anos se ha identificado en los pacientes portadores de tumores malignos de las
paratiroides la mutacion R234X, pero también en otros miembros de la familia que podrian
beneficiarse de ser identificado como portadores de mutacion. Esta informacion se puede usar para el
descubrimiento y la eliminacion temprana de tumores malignos de paratiroides, posibilidades
diagndsticas de la que carecemos en la actualidad. 5

La mayoria de las manifestaciones clinicas de esta enferma pertenecian al aparato osteomuscular,
que la fue llevando a la postracion e invalidez. Clinicamente hubo un pensamiento adecuado en el
diagndstico desde el inicio, pero la normalidad de las determinaciones de calcio y fésforo en sangre y
orina y la no existencia del reactivo para determinar la hormona paratiroidea conllevé al retardo del
diagndstico.

La paciente después de la operacién ha tenido una evolucién adecuada, presenté manifestaciones
de hipocalcemia posoperatoria, lo cual puede considerarse un indicador de éxito quirurgico. 6

El cuadro clinico de hiperparatiroidismo es ya poco manifiesto en varias partes del mundo, pero
debemos estar alertas, pues la variabilidad de la presentacion clinica y la no estable existencia de
recursos hormonales en determinadas zonas, pueden conllevar a demoras en el diagnéstico y
tratamiento, por lo tanto a la existencia de secuelas permanentes en los afectados.
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