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RESUMEN

ABSTRACT

El hiperparatiroidismo primario es una enfermedad infre-
cuente en la poblacién pediétrica. Presentamos el caso de
un adolescente de 14 afos, sin enfermedades previas ni an-
tecedentes familiares de enfermedad endocrinolégica, que
debutd con fractura por fragilidad del himero izquierdo.
Tenia la Hormona Paratiroidea (PTH) en 1,099 pg/ml (refe-
rencia en 15-65 pg/ml) y el calcio sérico en 15.96 mg/dl. Se
le realizé una gammagrafia de paratiroides, la cual reporto
un adenoma paratiroideo. Se le practicé una paratiroidecto-
mia, con resolucién completa del cuadro.

Palabras clave: Hiperparatiroidismo. Adenoma. Fractura.
Adolescente Hipercalcemia.

INTRODUCCION

El hiperparatiroidismo primario es la causa mas comun
de hipercalcemia.’ Tiene una incidencia aproximada en
adultos de 22 casos por 100,000 habitantes, con pico
en la séptima década de la vida, y se considera una
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Primary hyperparathyroidism is an uncommon condition in
the pediatric age. We report the case of a 14-year-old teenag-
er, with no relevant personal of familiar medical history, who
presented a fragility fracture of the left humerus. His PTH level
was 1,099 pg/ml (reference 15-65 pg/ml) and the serum calci-
um 15.96 mg/dl. A neck scintigraphy reported a parathyroid
adenoma. A parathyroidectomy led to complete resolution of
the condition. (REV MEX ENDOCRINOL METAB NUTR. 2019;6:43-6)
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entidad comun?. En la poblacién infantil, en cambio,
resulta infrecuente, con una incidencia de 2-5 casos por
100,000 habitantes?. La principal causa es el adenoma
paratiroideo (80-85%), seguido de hiperplasia parati-
roidea (10-15%)*. Son causas menos comunes la tera-
pia a largo plazo con litio y las neoplasias endocrinas
multiples de tipo 1y 2°. En edades tempranas, es mas
frecuente identificar defectos moleculares, mutaciones
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Figura 1. Lesion radioltcida que comprometia las porciones proximal y medial de la didfisis humeral, y fractura transversa completa ligera-

mente desplazada en la regidn subcapital.

somaticas o germinales heredadas o de novo®. Los ha-
llazgos bioquimicos caracteristicos son: hipercalce-
mia, hipofosfatemia, hipercalciuria y concentraciones
elevadas o inapropiadas de hormona paratiroidea
intacta (iPTH)®.

El 45% de los pacientes presenta algun grado de com-
promiso éseo. Los tumores pardos son raros y se gene-
ran por una remodelacion 6sea alterada que conduce
a osteitis fibrosa y consolidacién semejante a una neo-
plasia. Histolbgicamente consisten en lesiones dseas
circunscritas con depésitos de hemosiderina de color
parduzco. Suelen generar dolor 6seo crénico’.

La historia familiar es importante, pues hasta en el
5% de los parientes hay una base genética, especial-
mente cuando son menores de 30 anos en el mo-
mento del diagnéstico®.

REPORTE DE UN CASO

Paciente vardn de 14 afos que consultd por presentar
fractura del humero izquierdo mientras realizaba un
saque de banda jugando al futbol. Refirié historia de
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calambres esporadicos en los miembros inferiores,
anorexia, astenia, adinamia, estrefiimiento y pérdida
de 4 kg en 2 meses, sin sintomas adicionales. Se en-
contraba en aparente buen estado general, aunque
muy delgado y con palidez mucocutdnea generaliza-
da. Se evidencié pectum excavatum y limitacion en la
movilidad del brazo izquierdo, con deformidad del
mismo. Pesaba 43.7 kg, media 164 cm, su Indice de
Masa Corporal (IMC) era de 16.25 y las cifras de la
presion arterial estaban por encima del percentil
95 para su edad. Se solicitaron estudios paraclini-
cos, cuyos resultados fueron: calcio, 15.96 mg/dl
(8.6-10.0 mg/dl); fosforo, 2.46 mg/dl (2.4-5.1 mg/dl);
albumina, 4.48 g/dl (4-4 g/dl), y PTH, 1,099 pg/ml
(15-65 pg/ml). La radiografia del himero izquierdo re-
porté lesion radiolucida, que comprometia la porciéon
proximal y medial de la diafisis humeral, y fractura
transversa completa ligeramente desplazada en la re-
gion subcapital (Fig. 1). Se consideré patoldgica y se
solicitaron estudios adicionales: gammagrafia 6sea
de tres fases, que reporté ligera deformidad del ex-
tremo proximal del humero izquierdo con minima
captacion del radiofosfato en el sitio de la fractura
sin actividad metabdlica (Fig. 2), aunque no se iden-
tificaron lesiones tumorales metabdlicamente activas;
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Figura 2. Ligera deformidad del extremo proximal del humero
izquierdo, con minima captacién del radiofosfato en el sitio de la
fractura sin actividad metabdlica.

y tomografias de hombro y brazo izquierdos, que re-
portaron lesidon a nivel del himero y fractura patolo-
gica a nivel de la metéfisis del humero. Se realiz6 tam-
bién una gammagrafia de paratiroides, que identificé
la presencia de un adenoma paratiroideo hiperfuncio-
nante adyacente al polo inferior del l6bulo derecho de
la tiroides (Fig. 3). Se realiz6 paratiroidectomia, y el
reporte de histopatologia refirié formacion nodular de
2 x 5 x5 cm de color pardusco, ligeramente lobulada
y con un peso de 6 g, que a los cortes identificd proli-
feracion neoplasica de células poligonales en patréon
trabecular delimitado por material eosinofilico, con-
cordante con neoplasia benigna primaria de la glan-
dula paratiroidea. La inmunohistoquimica reporté re-
actividad multifocal moderada a nivel citoplasmatico
para cromograning, y actividad difusa y fuerte en cé-
lulas tumorales para PTH, factor de transcripcion tiroi-
deo 1 (TTF1) y sinaptofisina negativos, concordante
con adenoma paratiroideo.

En el dltimo control con ortopedia se evidencié buena
consolidacion de la fractura del himero, sin alteraciones
de la movilidad ni deformidades en el examen fisico,
aunque se evidencié disminucién de la cortical. Se soli-
Cit6 nueva valoracion a los tres meses, con radiografias
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Figura 3. Adenoma paratiroideo hiperfuncionante adyacente al
polo inferior del I6bulo derecho de la tiroides.

nuevas del humero y la recomendacion de no practicar
deportes de alto impacto por el momento. En el control
por ortopedia oncoldgica se solicitd tomografia axial
computarizada (TAC) del tercio proximal del fémur iz-
quierdo con reconstruccion sagital y coronal, pues en la
radiografia del fémur se evidencio lesion litica con bor-
des densos compatible con defecto fibroso cortical me-
tafisario. El control por endocrinologia pediatrica pre-
senté un calcio de 1.27 mg/dl, fosfatasa de 214 mg/d|,
fosforo de 5.6 mg/dl, magnesio de 2.12 mg/dl y calcio
en orina de 43.2 mg/24 h, todo en rangos normales. Se
solicité nuevo control al afio y se suspendio el trata-
miento con carbonato de calcio mas vitaminas Ay D.
No se documentd seguimiento por nefrologia pediatri-
ca, tampoco test para valoraciéon de depresion ni valo-
racion por genética.

DISCUSION

El hiperparatiroidismo primario es una entidad poco
frecuente en los nifos, con una prevalencia de 2 a
5 por cada 100,000 habitantes3, en comparacion con
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22 casos por cada 100 habitantes en adultos. Existe
poca literatura médica que aporte informacién sobre
este grupo etario, pues sélo se cuenta con escasas
series y reportes de casos. En este grupo de pacientes,
el hiperparatiroidismo primario tiene una presenta-
cion clinica que depende de la edad: en neonatos y
ninos puede haber hipotonia, dificultades de alimen-
tacion y problemas respiratorios®, con complicaciones
esqueléticas como desmineralizacion, irregularidades
metafisarias, dualizacion cortical, erosiéon subperidsti-
ca, multiples fracturas y deformacion de térax en cam-
pana’; en los adolescentes, en cambio, se presenta con
nefrolitiasis'?, alteraciones musculoesqueléticas y sin-
tomas generales'!, ademas de baja masa dsea y resor-
cion subperidstica como signos radiolégicos’.

A pesar de que las causas del hiperparatiroidismo pri-
mario en los nifos varian segun la edad, las alteracio-
nes genéticas son la causa mas comun. En neonatos
se asocia a hiperparatiroidismo neonatal severo (mu-
taciones del gen CASR) e hipercalcemia familiar benig-
na® mientras que en nifos y adolescentes se asocia
con adenomas paratiroideos Unicos o multiples, mu-
taciones de la linea germinal (Gen CDC73) y neoplasia
endocrina multiple de tipo 18.Por esta razdn el estudio
genético resulta indispensable en estos pacientes,
pues permite identificar la posibilidad de futuras neo-
plasias'? (fibromas osificantes de la mandibula o maxi-
lar, tumores uterinos o lesiones renales)'3. A nuestro
paciente se le aconsejé estudio genético, aunque no
fue posible llevarlo a cabo.

Realizar el diagndstico de hiperparatiroidismo pri-
mario resulta complicado, por lo que éste suele re-
tardarse entre 7 meses y 4 anos'. En este caso, una
fractura atraumédtica del himero izquierdo en un
paciente con muy pocos sintomas fue lo que llevo
aidentificar el diagnéstico. Los niflos y adolescentes
suelen ser oligosintomdticos en comparacién con
los adultos. Nuestro paciente no presento la triada
de fatiga, debilidad y depresion reportada en el
67% de los casos de nifos'.

El hiperparatiroidismo de larga data sin tratamiento'®
puede llevar a remodelacion désea'’, que genera una
osteitis fibrosa quistica’ (capa de tejido fibrovascular
con células gigantes con depdsitos de hemosiderina y
sangre)'’, que se consolida semejando una neoplasia
(tumores pardos). Esta complicacion esta presente en el
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2% de la enfermedad primaria'®. Otra complicacion es
|a litiasis renal, que se presenta en el 80% de los casos'>.
Adicionalmente, las mutaciones de la linea germinal
pueden llevar a lesiones importantes como tumor de
Wilms, quistes renales, carcinoma de células claras o
tumor de células papilares renales renal’. El adenoma
paratiroideo, como en este caso, es la principal etiolo-
gia, y la cirugia es curativa en la mayoria de los casos'”.
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