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Tumor paratiroideo atipico: causa infrecuente de
hiperparatiroidismo primario en una adolescente
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RESUMEN

El hiperparatiroidismo es una entidad poco frecuente en pediatria. Se define como la produccién
aumentada de hormona paratiroidea y puede deberse a un defecto primario de las glandulas paratiroides,
hiperparatiroidismo primario, o a una produccién de hormona paratiroidea compensadora para corregir
estados hipocalcémicos de origen diverso, hiperparatiroidismo secundario.

Se describe el caso de una adolescente de 15 afos de edad con una historia de varios meses de
evolucién con deterioro del rendimiento escolar, crisis de ansiedad, pérdida de peso y taquicardia. El
laboratorio reflejé hipercalcemia, hipofosfatemia, hormona paratiroidea aumentada e hipovitaminosis D,
y los estudios por imagenes evidenciaron compromiso 6seo generalizado y una formacién nodular
paratiroidea. Se realiz6 paratiroidectomia y hemitiroidectomia derecha, tras lo cual presenté sindrome
de hueso hambriento persistente. El diagndstico anatomopatolégico fue de tumor paratiroideo atipico.

Describimos la forma de presentacion, los resultados de los diferentes examenes complementarios
realizados y la evolucion a corto y largo plazo.

Palabras clave: hiperparatiroidismo primario; hipercalcemia; neoplasias de las paratiroides; adenoma;
pediatria.
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INTRODUCCION

El hiperparatiroidismo se define como
la produccién aumentada de hormona
paratiroidea (PTH), que puede deberse a un
defecto primario de las glandulas paratiroides,
hiperparatiroidismo primario (HPTP), o a una
produccion compensadora de PTH, por lo general
para corregir estados hipocalcémicos de origen
diverso, hiperparatiroidismo secundario."

En pacientes adultos, existen muchas
publicaciones sobre epidemiologia, curso
clinico y resultados del tratamiento del HPTP.23
Por el contrario, en pediatria esta entidad es
poco frecuente y se presenta con sintomas
inespecificos, por lo que, para arribar a su
diagndstico, se necesita un alto indice de
sospecha.'*5 El tumor paratiroideo atipico define
a un subgrupo de neoplasias paratiroideas
raras con ciertas caracteristicas histolégicas
compartidas con el carcinoma paratiroideo, pero
que carecen de signos inequivocos de malignidad
y con un potencial maligno incierto.®” Son muy
infrecuentes en la poblacién pediatrica con solo
unos pocos casos reportados en la literatura.®®
Por tal motivo, se presenta una paciente de
15 afos con diagnéstico de HPTP con grave
dafo de érganos blanco, causado por un tumor
paratiroideo atipico.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una adolescente
de 15 afios de edad con una historia de crisis
de angustia, deterioro del rendimiento escolar,
disminucioén de la fuerza muscular, pérdida
de peso y taquicardia de aproximadamente
un afo de duracion. En los meses previos
al diagndstico, agregd poliuria y polidipsia;
consumia aproximadamente 7 litros de agua por
dia.

Inicialmente, el cuadro fue interpretado como
trastorno de ansiedad, potomania y aparentes
infecciones urinarias a repeticién, pero frente
a la persistencia de estos signos y sintomas,
su pediatra de cabecera solicité un laboratorio
que evidencio anemia e hipercalcemia grave.
Para descartar una enfermedad neoplasica, se
realizé una tomografia de cuerpo entero que
evidencié una masa heterogénea de 42 mm de
longitud en la regién posteroinferior del I6bulo
tiroideo derecho, ademas de litiasis renal y
lesiones 6seas focales multiples, blasticas
y liticas, con mayor compromiso en pelvis.
Con estos hallazgos, recibié tratamiento con
hiperhidratacion, furosemida y pamidronato, y se
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decidio su derivacion a nuestra institucion.

En la evaluacion inicial, presentaba
adelgazamiento, disminucién grave del
trofismo muscular y palidez, con un peso de
36,5 kg (Z -2,5) e indice de masa corporal de
15,3 kg/m? (Z -2,5). Se constaté dificultad en
la deambulacién por debilidad, taquicardia en
reposo (116 latidos por minuto) e hipertension
arterial (137/90 mmHg). Se palpaba una
tumoracién en la regién cervical anterior,
y el resto del examen fisico no presentaba
hallazgos para destacar. La paciente no recibia
medicaciones previamente y no presentaba
otros antecedentes personales o familiares de
relevancia.

El laboratorio mostré hipercalcemia (calcio
total 13,1 mg/dL, calcio iénico 1,74 mmol/L)
con albumina sérica normal (3,55 g/dL),
fosfatasa alcalina aumentada (972 UI/L),
hipomagnesemia (0,8 mg/dl), hipofosfatemia
(2 mg/dl), hipovitaminosis D (7,9 ng/mL) y PTH
de 6432,6 pg/mL (valor normal 8,7-77,1 pg/mL).
Los hallazgos clinicos sumados a la presencia
de hipercalcemia, hipofosfatemia y una PTH
significativamente aumentada fueron altamente
sugestivos de HPTP. Presentaba valores
normales de hormona de crecimiento, prolactina,
insulina y perfil tiroideo.

Se realizaron radiografias de craneo, manos,
abdomen, pelvis, columna vertebral y miembros
inferiores, que evidenciaron marcado compromiso
6seo (Figuras 1y 2), y una densitometria corporal
con baja masa 6sea (columna lumbar Z -4,3).
El estudio centellografico con sestamibi y la
tomografia computarizada por emision de foton
unico (SPECT-TC) de cuerpo entero mostraron
una voluminosa formacion nodular localizada
detras del I6bulo tiroideo derecho compatible con
tejido paratiroideo hiperfuncionante (Figura 3) y
multiples lesiones d6seas, con tumores pardos
a nivel del cuerpo esternal, maxilar inferior
izquierdo, pelvis y fémures.

Con el objetivo de disminuir la calcemia,
recibié hiperhidratacién, furosemida y, en el
transcurso de su internacion, tres infusiones de
pamidronato disédico (40 mg) como inhibidor de
la resorcion osea.

Con respecto al abordaje quirtrgico, debido
a que la paciente presentaba factores de riesgo
de malignidad (masa palpable mayor de 3 cm,
hipercalcemia grave y aumento marcado de
PTH),® se realiz6 paratiroidectomia subtotal con
lobectomia tiroidea derecha, donde no se observo
compromiso de la capsula, invasion vascular o
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Ficura 1. A: Radiografia de calota. B: Radiografia de mano derecha

A. Lesiones por resorcion 6sea en apariencia de craneo en sal y pimienta.
B. Resorciéon subperiéstica con adelgazamiento cortical de falanges y metacarpo.

Ficura 2. A: Radiografia de pelvis frente. B: Espinograma

A. Osteltis fibrosa quistica del hueso iliaco y fémures. Resorcioén subcondral de la articulacion sacroiliaca. Flecha azul: imagen

radiopaca atribuible a litiasis renal.

B. Resorcion subcondral costal bilateral que altera la configuracién del térax. Altura de los cuerpos vertebrales disminuida, con
bandas escleréticas en los platillos vertebrales y aumento de la resorcion ésea subperiostica vertebral.

del tejido adyacente. Durante la intervencién,
se realizaron determinaciones seriadas de PTH
con disminucion del 93 % de los valores. La
anatomia patoldgica reveld hallazgos compatibles
con tumor paratiroideo atipico segun los criterios
de la Organizacién Mundial de la Salud 2022
(Figura 4).

Como complicaciones posquirurgicas, la
paciente evolucioné con sindrome de hueso

hambriento grave con hipocalcemia sintomatica
(nadir de 7 mg/dl), hipofosfatemia (nadir de
2,3 mg/dl) y fosfatasa alcalina persistentemente
aumentada, por lo que requirid correcciones
intravenosas con gluconato de calcio durante
12 dias, y luego dosis altas de calcio y fosforo
via oral. Permanecio internada durante 33 dias.
A dos afios de seguimiento ambulatorio,
presenta valores de calcemia, fosfatemia,
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Ficura 3. Tomografia computarizada por emision de foton tnico (SPECT-TC)

Ay B. Flechas blancas: aumento de la captacién del radiotrazador en formacién nodular de cuello. Flechas azules: tumor pardo

en esternon.

Ficura 4. Anatomia patolégica del tumor paratiroideo

A. Proliferacion epitelial con algunos nucleos atipicos y figuras mitéticas (Hematoxilina eosina 40x).

B. Indice de proliferacién Ki67 que muestra una positividad en 30-35 % de las células (40x).
C y D. Crecimiento expansivo con presencia de capsula fibrosa, sin invasion a tejidos adyacentes (Hematoxilina eosina 20x y 40x).

magnesemia y PTH estables bajo tratamiento
con colecalciferol 6000 unidades/dia. Ademas,
se realiz6 el estudio genético (secuenciacion
masiva paralela) mediante un panel de
hiperparatiroidismo con 14 genes, incluyendo

la neoplasia endocrina multiple tipo 1 (MEN1) y
aquellos involucrados en el hiperparatiroidismo
y tumor de mandibula (HPT-JT), con resultados
negativos.



DISCUSION

La mayoria de la literatura publicada
sobre HPTP describe a pacientes adultos,
especialmente mujeres posmenopausicas. Por
el contrario, hay escasa informacién sobre la
etiologia y las consecuencias a corto y largo plazo
de la enfermedad en pacientes pediatricos."31°

El HPTP en pediatria se diferencia de la
variante adulta en varios aspectos. La forma
de presentacion mas frecuente en adultos es
la deteccion, asintomatica, de hipercalcemia
en analisis de rutina."? Por el contrario, en
nifos y adolescentes la enfermedad suele ser
sintomatica al momento del diagndstico y con una
gran morbilidad asociada (el 80 % con sintomas
graves), pudiendo tener un compromiso renal y
oseo grave.*® Se describen presentaciones con
sintomas vagos e inespecificos como falta de
apetito, pérdida de peso, dolor abdominal, poliuria,
nauseas, debilidad y sintomas neuropsiquiatricos
como ansiedad y depresion.'" "2 Presentan mayor
frecuencia de crisis hipercalcémicas, litiasis renal
y, en el posoperatorio inmediato, se describe
un riesgo aumentado de sindrome de hueso
hambriento debido a una mayor prevalencia de
afectacion esquelética.”®

Nuestra paciente presenté muchas de estas
caracteristicas: una historia prolongada de
sintomas inicialmente vagos y poco orientadores,
dafio de 6rgano blanco renal y 6seo al momento
del diagndstico, y sindrome de hueso hambriento
grave en el posoperatorio inmediato.

Con respecto a la etiologia, tiene una
distribucion etaria bimodal, con diferentes
causas en lactantes y nifilos o adolescentes.5'
En nifios y adolescentes, el HPTP suele ser
causado por un adenoma simple (90 %) o
adenomas multiples, anteriormente denominado
hiperplasia paratiroidea (10 %).*® Puede ser
esporadico (65 % a 70 %) o familiar (27 % a
31 %), y ser una forma de presentacion de varios
trastornos sindrémicos, como el MEN1.510-12
Nuestra paciente no tenia antecedentes médicos
personales o familiares de tumores relacionados,
no presentaba otras alteraciones hormonales
relevantes, y el estudio genético mediante
panel de hiperparatiroidismo fue negativo, por
lo que se asumio su enfermedad como aislada y
esporadica.

El tumor paratiroideo atipico y el carcinoma
paratiroideo son extremadamente raros en
pacientes pediatricos, con solo unos pocos
casos informados en la literatura. Antiguamente
denominado adenoma paratiroideo atipico,
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el término tumor paratiroideo atipico se ha
utilizado para definir a un subgrupo de
neoplasias paratiroideas raras con ciertas
caracteristicas histolégicas compartidas con el
carcinoma paratiroideo, pero que carecen de
signos inequivocos de malignidad.® Presentan
manifestaciones clinicas y hallazgos de
laboratorio mas graves que los adenomas tipicos
y, considerando que su potencial maligno y
futuro son inciertos, se sugiere un seguimiento
cuidadoso y estricto.”'* Se ha recomendado
realizar en tumores atipicos el estudio genético
de variantes del gen CDC73 en linea germinal,
asociada al sindrome HPT-JT, entidad con un
riesgo de carcinoma de hasta un 15 % y un mayor
riesgo de recidiva, el cual fue negativo en nuestra
paciente.”'s

En pediatria, hasta el momento solo hemos
encontrado algunos reportes de casos de
pacientes con tumores paratiroideos atipicos, en
los cuales se describen mujeres adolescentes
con manifestaciones graves debido a retrasos en
el diagnéstico, al igual que nuestra paciente.®®

El HPTP es infrecuente en pediatria y mas
aun el tumor paratiroideo atipico. Se necesita alto
indice de sospecha para arribar al diagnéstico.
Debe considerarse en pacientes con historia
de pérdida de peso, poliuria, fatiga, debilidad y
sintomas neuropsiquiatricos como ansiedad y
depresion. &
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