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Resumen

El hiperparatiroidismo primario (HPTP) es
poco frecuente en niflos y adolescentes. Hay
escasos datos para el manejo de estos pa-
cientes en pediatria. Las glandulas paratiroi-
deas son glandulas endocrinas que secretan
hormona paratiroidea (PTH) y regulan el me-
tabolismo del calcio y del fésforo. La sobre-
expresion de PTH se llama hiperparatiroidis-
mo, que se clasifica en primario, secundario
y terciario. En los adolescentes, 80 a 92% de
los hiperparatiroidismos primarios se deben a
adenoma paratiroideo. Presentamos el caso
clinico de una adolescente con una primera
manifestacién atipica de HPTP, la presencia
de un tumor pardo del paladar, presentaciéon
rara de adenoma paratiroideo, acomparnado
de hipercalcemia, marcada elevacion de PTH
y varias lesiones éseas.

Palabras clave: hiperparatiroidismo prima-
rio, tumor pardo, hipercalcemia, adolescente,
adenoma paratiroideo.

Abstract

BROWN TUMOR OF THE PALATE,
ATYPICAL PRESENTATION OF PRIMARY
HYPERPARATHYROIDISM IN AN
ADOLESCENT. GOOD EVOLUTION AND
BONE MASS NORMALIZATION AFTER
PARATHYROIDECTOMY

Primary  hyperparathyroidism  (PHPT) in
children and adolescents is uncommon.
Guidelines for management in pediatric

patients are limited. Parathyroid glands are
endocrine glands that secrete parathyroid
hormone (PTH) and regulate calcium-
phosphate metabolism. The overexpression
of PTH is called hyperparathyroidism, and is
classified as primary, secondary, and tertiary. In
adolescents, 80 to 92% of PHPT cases are due
to a parathyroid adenoma. We present here
a case report of an adolescent with a brown
tumor of the palate as the first manifestation
of the disease, atypical and rare presentation
of parathyroid adenoma in an adolescent. She
had hypercalcemia, marked elevation of PTH
and bone lesions.

Key words: primary hyperparathyroidism,
brown tumor, hypercalcemia, adolescent,
parathyroid adenoma.
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Introduccion

El hiperparatiroidismo se caracteriza por
exceso de secrecion de hormona paratiroidea
(PTH) causado por hiperfuncion de una o mas
glandulas paratiroides. Puede ser primario,
secundario o terciario, esporadico o heredi-
tario. El hiperparatiroidismo es secundario
cuando las glandulas paratiroideas estan es-
timuladas para producir grandes cantidades
de hormona a fin de corregir niveles disminui-
dos de calcio sérico en diferentes condicio-
nes fisiolégicas y patolégicas que derivan en
hiperplasia de la glandula paratiroidea, y es
terciario cuando el hiperparatiroidismo secun-
dario es de larga data y se vuelve autbnomo.
También puede ser hereditario, autosémico
dominante, en el sindrome de MEN (neoplasia
endocrina multiple).

El hiperparatiroidismo primario (HPTP)
es frecuente en adultos pero muy raro en ni-
flos y adolescentes. Se calcula que en nifios
y adolescente se produce en el 5% de todos
los casos de hiperparatiroidismo.’ La inciden-
cia estimada de hiperparatiroidismo primario
es de 1 en 200.000-300.000 y una prevalencia
de 2-5 casos por 100.000 en la poblacién pe-
diatrica,?® comparada con 1 en 1000 en adul-
tos.*5 La distribucion es similar en varones
y mujeres, a diferencia del adulto, en el cual
predominan las mujeres. En los adolescentes,
de 80 a2 92% se debe a un adenoma Unico con
localizacién tipica, y de 15 a 20% son ectépi-
cos. Mientras que en la mayoria de los adultos
es asintomatico, en nifios y adolescentes es
habitualmente sintomatico. Lesiones esque-
léticas clasicas, quistes 6seos, tumores par-
dos u osteitis quistica, y osteopenia ocurren
con frecuencia en nifos y adolescentes. Los
sintomas en los casos graves incluyen poli-
dipsia, poliuria y célico renal por urolitiasis,
acompanados de los hallazgos bioquimicos
clasicos de hipercalcemia, hipofosfatemia y
niveles elevados de PTH. Los tumores pardos
son lesiones infrecuentes de células gigantes
causadas por aumento de la remodelacion
6sea a expensas de la actividad osteoclastica

y consecuencia del exceso de secrecion de
hormona paratiroidea. Se presentan en hue-
sos largos, costillas, claviculas, tibias y pelvis.
Es rara la presentacion en cabeza y cuello y
cuando aparece en estos sitios es comun en
el maxilar inferior.® Presentamos el caso clini-
co de una adolescente con un tumor pardo
del paladar como primera manifestacién clini-
ca de hiperparatiroidismo primario.

Caso clinico

Una adolescente de 12 afios y 6 meses
de edad, proveniente de la ciudad de América,
provincia de Buenos Aires, concurrié al Servi-
cio de Otorrinolaringologia del Hospital de Cli-
nicas por una tumoracién dolorosa en el pala-
dar de tres meses de evolucién (Figura 1). Un
mes antes de la consulta habia presentado sin-
tomas esporadicos de cefaleas y constipacion.
En el Servicio de Otorrinolaringologia se le
realiz6 una biopsia, cuyo examen anatomopa-
tologico reveld proliferacion de dos poblacio-
nes celulares, células mononucleares y células
gigantes multinucleadas, lesiéon gigantocelular
compatible con tumor pardo. Con sospecha
de hiperparatiroidismo se realizé un labora-
torio que mostré hipercalcemia: 13,5 mg/dl,
hipofosfatemia: 2,5 mg/dl, fosfatasas alcali-

Figura 1. Tumoracion dolorosa en el paladar
duro.
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nas elevadas: 1082 UI/L (valor normal hasta
645) y hormona paratiroidea elevada: 888
pg/ml (valor normal 15-65 pg/ml (electro-
quimioluminiscencia Cobas e411(Roche)®,
vitamina D: 16 ng/ml, CTX sérico elevado de
2112 ng/L.

Fue derivada al Departamento de Pedia-
tria para estudio y tratamiento. A su ingreso la
paciente se encontraba en relativo buen esta-
do general, presentaba dolor en la tumoracién
palatina y cojera al caminar, con dolor en ca-
dera derecha al apoyar el pie. Peso: 55,8 kg, z-
score +1,29; talla: 154 cm, z-score +0,42. indi-
ce de masa corporal (IMC): 23,5 kg/m?, estadio
puberal Tanner 4, menarca a los 10 afios y 11

Tabla 1. Laboratorio previo a la cirugia.

meses, presion arterial 100/70 mmHg. Al exa-
men fisico no presentaba masa palpable en
cuello, ni dolor costovertebral ni abdominal. Por
la hipercalcemia fue tratada con hiperhidrata-
cién con solucién salina isoténica a 3000 ml/m?,
furosemida a 1 mg/kg/dia, e infusiones intrave-
nosas con pamidronato a 0,5 mg/kg/dia que se
repitieron ala semana de ingresoy a 0,92 mg/kg
un mes después, logrando descenso de cal-
cemia a 11,7 mg/dl luego de la primera in-
fusion, a 11,0 mg/dl después de la segunda
infusion, y 10,5 mg/dl después de la tercera
infusion (Tabla 1). Se indicé posponer la admi-
nistracién de vitamina D para no exacerbar la
hipercalcemia.

EDAD PAM PAM PAM
12a5m 0,5 mg/kg 0,6 mg/kg 0,9 mg/kg
Fecha 28/8 6/9 9/9 11/9 15/9 17/9 1/10 4/10
Calcio 16 135 134 117 126 11 122 105
(8,8-10,6 mg/dl) ’ ’ ’ ’ ’ ’
Fosforo
(3,3-4,8 mg/dl) 2 2,5 2,2 1,8 2,0 1,7 3,4 2,3
FAL (<500 UI/L) 1082 662 587 672 658
Creatinina 0,40 0,36 0,36 0,25 0,32 0,38
(0,40-1,2 mg/dl) ’ ’ ’ ’ ’ ’
250HD 16
(80-70 ng/ml)
PTH
(12-65 pg/ml) 888 1049
CTX
(820430 ng/L) 212
UCa/Ucr
(<0,21 mg/mg) 0.84
Tratamiento: 5
Hiperhidratacion, 310210 xl/;g
Furosemida 9/kg
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En las radiografias de craneo se obser-
varon pequenos tumores pardos en la calota
craneal, con desaparicion de la lamina dura de
los maxilares. En manos y mufiecas, imagenes
de raquitismo en las metéfisis con borramien-
tos distales en cubito y radio, imagenes de
ostedlisis en radios distales y falanges, erosio-
nes subperidsticas y desmineralizacién esque-
lética (Figura 2). En la radiografia de caderas
presentaba imagenes de osteitis quistica en
ambos huesos iliacos y trocanteres mayores

Tau C., et al: Hiperparatiroidismo primario adolescente

de ambos fémures. Se realizd6 una ecografia
de tiroides que mostré una imagen hipoecoi-
ca sélida extratiroidea posteroinferior derecha
de 32 x 14 mm con desplazamiento en sentido
anterior y cefélico de la glandula tiroidea, suge-
rente de adenoma paratiroideo. Se realiz6 un
centellograma con sestamibi Tc* de cuello y
térax y se observé una voluminosa formacion
nodular hipodensa paratraqueal derecha avida
de sestamibi, en intimo contacto con el polo
inferior del 16bulo tiroideo homolateral —al que

Figura 2. Radiografias previas a cirugia. En la parte superior, la flecha
sefala la pérdida de la lamina dura del maxilar. En la parte inferior, las
flechas sefialan tumores pardos u osteitis quistica en las falanges y
signos de raquitismo por hiperparatiroidismo en las metafisis.
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parecia desplazar- y tejido paratiroideo hiper-
funcionante (Figura 3). Ademas se visualizaba
una imagen osteolitica en el maxilar superior
con mayor densidad de partes blandas y leve
incremento de la captacion, que podria vincu-
larse al tumor pardo, y otra imagen de menor
tamano en el maxilar inferior. Previo al ingreso
al hospital, una tomografia por emision de po-
sitrones (PET/TC) de cuerpo entero solicitada
por su pediatra mostré una voluminosa lesion
litica localizada en paladar duro con extension
hacia ambos maxilares y fosas nasales, con
cambios liticos en maxilar superior, con exten-
sién a partes blandas, lesiones liticas en apo-
fisis espinosa de 22 cervical, en 8.° arco costal
posterior izquierdo, metafisis proximal de tibia
izquierda, lesién endomedular en la metafisis
femoral izquierda, espina iliaca anteroinferior
derecha y sector inferior del trocanter menor
femoral izquierdo. Una ecografia renal mostré
una imagen compatible con litiasis de 10 mm
en el sistema calicial inferior del rifdn dere-
cho. La densitometria 6sea lumbar y femoral
(DPX, Lunar®) revelé marcada disminucion de

Figura 3. Imagen del tumor en la centellogra-
fia con sestamibi T*°.

la masa o6sea: densidad mineral 6sea (DMO)
lumbar L2-L4: 0,72 g/cm?, z-score — 2,1, con-
tenido mineral (CMO) L2-L4: 27,6 g, fémur iz-
quierdo DMO: 0,662 g/cm?, CMO: 19,63 g,
z-score — 2,38, fémur derecho DMO 0,67 g/cm?,
CMO 19,71 g (Tabla 2).

Tabla 2. Valores de densidad mineral y contenido mineral 6seos lumbar y femoral antes y 5

meses después de la paratiroidectomia parcial.

Columna Lumbar L2-L4

Cuello Femoral

;gnn?z Z-score CI\;O ;gnn?z Z-score CI\;O
ANTES DE CIRUGIA 0,72 -2,1 27,57 0,66 -2,38 19,63
5 MESES DE CIRUGIA 0,96 -0,2 35,29 1,032 +1,0 29,32
% de Aumento 33,3 28 56,4 49,4

Al mes del ingreso con diagndstico de
adenoma paratiroideo se realizd una explora-
cion cervical bilateral endoscopica transoral
por abordaje vestibular (TOEPVA), resecan-
do un adenoma paratiroideo inferior derecho

y una lobectomia tiroidea derecha de nece-
sidad por no haber plano de clivaje entre el
adenoma paratiroideo y el I6bulo tiroideo de-
recho. El diagnostico anatomopatoldgico fue
adenoma de células principales de la glandula
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paratiroidea inferior derecha de 2 x 1,5 cm, y
el parénquima tiroideo sin alteracién.
Evolucioén: el dosaje de PTH previo a la
cirugia fue de 1028 pg/ml, el dosaje intraope-
ratorio fue de 199 pg/ml. La paciente paso6 a
Unidad de Terapia Intermedia con infusién con-
tinua de calcio intravenoso inicialmente de 500
mg en 24 horas y de calcitriol 0,25 pg cada 12
horas, debiendo aumentar luego hasta 10 g/24
horas de calcio intravenoso. Necesité ademas
correcciones rapidas de gluconato de calcio al
10% a 1 mg/kg segun calcemia cada 4 horas. El
nadir de calcemia se produjo entre el 8.°y 10.°
dia (Figura 4). A partir del 2.° dia de la cirugia
concomitantemente recibié carbonato de cal-
cio oral aportandole 2 g de calcio elemental/dia
con calcitriol 0,5 pg cada 8 horas. En la Tabla 3
y Figura 4 se muestra la evoluciéon poscirugia.
Se suplementé con vitamina D en el posope-
ratorio inmediato. Permanecié con calcio in-
travenoso 15 dias por hipocalcemia, aunque
sin sintomas de tetania. A los 16 dias de la ci-
rugia fue dada de alta con calcio oral 2 g/dia

Hiperparatiroidismo primario adolescente

y calcitriol 0,5 pug cada 8 horas, continuando
con calcitriol en descenso y manteniendo el
calcio oral durante varios meses. El tiempo
prolongado de la suplementacién requerida se
debié probablemente al desarrollo de “hueso
hambiento”. Recibié ademas levotiroxina. A los
5 meses de la cirugia su estado clinico era muy
bueno; sin embargo, presentaba sobrepeso
(peso: 62,5 kg, z-score +2,26) y su talla era de
154 cm, z-score +0,75. La densitometria 6sea a
los 5 meses de la cirugia mostrd normalizacion
de la masa 6sea lumbar y femoral: DMO L2-
L4: 0,96 g/cm?, z-score -0,2, fémur izquierdo
DMO 1,032 g/cm?, CMO: 29,32 g, z-score +1,0
(véase Tabla 2 y Figura 5). A los 10 meses de
la cirugia, el tumor pardo del paladar se hallaba
aun presente si bien de tamafio algo menor y
sin producir dolor.

Discusién

El hiperparatiroidismo primario en ado-
lescentes fue estudiado por varios auto-
res; 257 entre 77 y 93% de los pacientes de

Cirugia
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Figura 4. Evolucion de calcemia, fosfatemia y PTH antes y después de paratiroidectomia.
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Tabla 3. Laboratorio posterior a la cirugia.

Dias posquirurgicos

15 Ingm Sl c:pl:g:'a 8 10 14 39 50
Calcio (8,8-10,6 mg/dl) 11,3 10,5 7,8 6,8 8,0 9,4 9,3
Fosforo (3,3-5,0 mg/dl) 2,6 2,6 3,1 3,2 5,5 5,9
FAL (<500 UI/L) 743 284
Creatinina (0,40-1,2 mg/dl) 0,39
250HD (30-60 ng/ml) 18 16
PTH (12-65 pg/ml) 1028 199 28 36
UCa/UCr (<0,21 mg/mg) 0,02 0,04
Tratamiento . .
calv. 10 g/dia 500 Lng/gehh SOOSrtT?;M h 500Vrl‘:15§)/6 h 500V:rt1§/s h
Calcitriol ’ 0,5ug/6h 0,5ug/6 h 0,25 pug/12 h

DENSIDAD MINERAL OSEA LUMBAR L2-L4 griem*
1.4
NINAS " i
12 F "DENSIDAD MINERAL OSEA CUELLO FEMORAL griem?
NINAS
2 12 ¢
0 io0 1
/;
os I 08 $+ V
B oe | /
02 04 #
5 6 7 B 9 10 11 12 13 14 15 16 17 16 19
o = - - - - - Edad (anos)
o 1 4 & & 10 12 14 16 18 20 22
Edad (anos)

Figura 5. Las imagenes muestran la mejoria de la DMO, 5 meses después de la cirugia.

estos estudios fueron sintomaticos y 30%
presentaron lesiones éseas, excepto el estu-
dio de Bhadada y cols. en el que 10 de 14
pacientes (72%) tuvieron lesiones esqueléti-
cas.

El diagndstico de hiperparatiroidismo pri-
mario es infrecuente en nifios. Fue descripto
por primera vez en 1930 en una adolescente
de 14 afios con adenoma de paratiroides. En
una revision de 230 publicaciones de HPTP en
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pediatria, el 80% fueron causados por adeno-
mas y el resto, en su mayoria, fueron hiperpla-
sias (MEN |, 11A) con historia familiar positiva
de enfermedad paratiroidea.” Un 15% seria
causado por hiperplasias y 0,5 a 4% por car-
cinomas.' En un estudio retrospectivo de 20
anos de nifos y adolescentes con HPTP se
observé que la mayoria se debia a un adeno-
ma esporadico, hallandose una alta incidencia,
25%, de adenomas ectoépicos frecuentemente
intratimicos, pero también traqueoesofagicos,
paracarotideos e intratiroideos.?

El adenoma solitario de paratiroides es la
causa mas comun de HPTP en pediatria. A pe-
sar de la rareza, hay evidencia de que el HPTP
en ninos difiere de aquel del adulto, siendo mas
sintomatico y agresivo; sin embargo, el manejo
clinico es similar." Los adolescentes con HPTP
tienen sintomas mas severos que los adultos.®
Los nifios y adolescentes pueden tener crisis
de hipercalcemia y dolor abdominal. El 88%
de los HPTP de nifios y adolescentes presen-
tan sintomas abdominales en contraste con el
1% en los adultos™ y los sintomas previos al
diagndstico tienen una duraciéon mas breve si
se comparan con los de los adultos.™ La mayor
severidad en pediatria se deberia a una dismi-
nucién de la sensibilidad en la retroalimenta-
cion negativa del calcio sobre la secrecion de
PTH y a una incrementada sensibilidad esque-
léticay renal a la PTH."'®

Los signos bioquimicos son hipercal-
cemia, hipofosfatemia, niveles elevados de
PTH y excreciéon anormal de calcio en orina.
El dafio de organo terminal es frecuente en
pacientes pediatricos con HPTP; la inciden-
cia de nefrocalcinosis en niflos con adenoma
paratirodeo es de 30 a 70% y el compromiso
6seo mayor del 80%.'” Los hallazgos esquelé-
ticos incluyen rarefaccion ésea, osteitis quisti-
ca o tumores pardos, resorcion subperidstica
de falanges y de la lamina dura, deslizamiento
de la epifisis de cabeza femoral y fracturas
patolégicas. Entre los signos clinicos puede
haber hipotonia y debilidad muscular, también
poliuria, polidipsia, dolor abdominal, cons-

tipacién y célculos renales. La presencia de
nefrolitiasis se halla en 29 a 54% de los pa-
cientes adolescentes. La paratiroidectomia es
curativa, y resulta exitosa cuando el dosaje de
PTH intraoperatoria disminuye > 50% en diez
a quince minutos posterior a la reseccién del
tumor.’”® Una vez removido el adenoma hay
una rapida mejoria de los sintomas; sin em-
bargo, como el HPTP generalmente es mas
severo a esta edad, los nifios tienen riesgo
significativo de sufrir un sindrome de hueso
hambriento (aproximadamente 50%) e hipo-
calcemia aguda.'®. Los niveles de calcemia
disminuyen por debajo de rangos normales
acompanandose a menudo de tetania, y en
ocasiones demoran varias semanas hasta
alcanzar su normalizacién. Nuestra pacien-
te presentd signos bioquimicos caracteristi-
cos de HPTP: hipercalcemia, hipofosfatemia
y niveles elevados de hormona paratiroidea
de 888 pg/ml, unas 14 veces por encima del
limite superior normal. Si bien antes del diag-
nostico solo referia cefalea y constipacion, se
evidenciaron también manifestaciones 6seas
y litiasis renal. En el posoperatorio presenté
sindrome de hueso hambriento leve a mode-
rado, logrando normalizar la calcemia a los
15 dias de la cirugia. La intima adherencia del
adenoma al lébulo tiroideo derecho fue im-
portante, y esta se observa frecuentemente
en adenomas atipicos y carcinoma de para-
tiroides; ademas la clinica de la paciente con
PTH muy elevada y tumores pardos multiples
hizo sospechar la presencia de una patologia
agresiva, por lo que se decidio realizar una lo-
bectomia tiroidea derecha. La presencia de un
adenoma atipico se sospecha con enferme-
dad agresiva y PTH muy elevada. La histolo-
gia es similar y se diferencia del carcinoma, en
ocasiones, porque este presenta metastasis.
Destacamos en nuestra paciente el mo-
tivo de consulta extremadamente raro de un
tumor pardo voluminoso y doloroso en el pa-
ladar duro confirmado por biopsia. Los tumo-
res pardos u osteitis fibrosa quistica son in-
frecuentes como entidad clinica. Hay escasos
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trabajos en la literatura de hiperparatiroidismo
primario con presentacion de tumor pardo
como primera manifestacion clinica. En la bi-
bliografia encontramos algunas descripciones
de tumores pardos éseos como primera ma-
nifestacion en adolescentes con HPTP1219-21)
como en adultos jévenes.® Se han descripto
tumores pardos de maxilar y de paladar duro
como primera manifestacion de HPTP en
adultos???3 y en el paladar de adultos jéve-
nes.?*? No hay trabajos en la literatura sobre
tumor pardo del paladar como primera mani-
festacion de HPTP en pediatria.

Los tumores pardos se presentan como
una masa de crecimiento lento y dolorosa
que puede ser localmente agresiva, pero sin
capacidad metastasica. Son lesiones causa-
das por el exceso de hormona paratiroidea
que deriva en rapido aumento de resorciéon
Osea osteoclastica en el hueso cortical. Se
confunde con granuloma de células gigantes,
metastasis 6seas o mieloma multiple, y otros
diagnosticos diferenciales son querubismo
y quiste aneurismatico 6seo. El diagnéstico
clinico se basa en la asociacion con hiperpa-
ratiroidismo, por lo tanto con hipercalcemia,
hipofosfatemia, hipercalciuria, hiperfosfaturia
y PTH elevada.?* La incidencia de tumores
pardos en el hiperparatiroidismo primario es
baja, de 1,5a 1,7%" y la asociacion de tumor
pardo con adenoma paratiroideo es extrema-
damente rara durante la adolescencia. La pa-
ratiroidectomia es el tratamiento de elecciony
la normalizacion de la PTH lleva a disminucion
de tamafo o desaparicion del tumor. En nues-
tra paciente con diagnéstico confirmado por
biopsia e HPTP por hallazgos de laboratorio,
radiologicos e historia clinica, la paratiroidec-
tomia normaliz6 el estado metabdlico; sin em-
bargo, el tumor pardo del paladar persistié a
10 meses de la cirugia aunque disminuido en
tamano y sin provocar dolor. Algunos autores
han descripto persistencia del tumor pardo
hasta 2 afios poscirugia.®

Existen también diferencias entre el hi-
perparatiroidismo primario de los nifios y el

de los adolescentes. La afeccion 6sea con
fracturas es mas comun en los nifios, mien-
tras que la litiasis renal es mas comun en los
adolescentes, y la hipercalcemia y la PTH son
mas elevadas en los nifios que en los adoles-
centes.?® Aunque la mayoria de niflos y ado-
lescentes presentan sintomas asociados a
hipercalcemia, nuestra paciente solo presentd
cefaleas y constipacion en raras ocasiones en
los 2 meses previos al diagndstico. Los nifios
y adolescentes son mas sintomaticos que los
adultos.

La ecografia de cuello y la centellogra-
fia con sestamibi T*® son métodos muy Utiles
para la localizacién del adenoma. El sestamibi
tiene alta especificidad para localizar también
glandulas ectépicas. El diagnostico definiti-
vo solo es posible con la evaluacion clinica,
radiolégica y los hallazgos bioquimicos. Las
imagenes con Tc®™ sestamibi son también
utiles por la sensibilidad para demostrar glan-
dulas multiples hiperplasicas; es el método
de eleccién para imagenes de tumores para-
tiroideos.?” También se ha descripto la rela-
cién entre radiacion y adenoma paratiroideo.2®
Nuestra paciente no tuvo antecedente de
exposicion a radiacion. En nuestra paciente,
el adenoma fue evidenciado por la ecogra-
fia de cuello y luego por la centellografia con
sestamibi SPECT, mientras que la PET-CT
tuvo alto rendimiento en ella detectando mul-
tiples lesiones 6seas y de partes blandas.

Las concentraciones de vitamina D refle-
jan la accién fisiolégica de la hormona parati-
roidea, principal estimulo para la conversion
de 25 hidroxivitamina D en 1,25 dihidroxivita-
mina D.?° Los niveles de 25 hidroxivitamina D
tienden a estar por debajo del limite inferior
normal, mientras que la 1,25 dihidroxivita-
mina D se halla por encima del limite supe-
rior normal. La deficiencia de vitamina D se
asocia a la agudizacién del PHPT debido a la
pérdida de los efectos regulatorios de la 1,25
dihidroxivitamina D sobre el gen de la PTH.®
En nuestra paciente, si bien los niveles de 25
hidroxivitamina D prequirdrgicos se hallaban
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por debajo del limite inferior normal, se consi-
deraron suficientes para evitar una hipocalce-
mia grave posoperatoria. La suplementacion
fue retenida hasta el periodo posquirirgico
inmediato de manera de no exacerbar la hi-
percalcemia preoperatoria.

El diagndstico de adenoma paratiroideo
de nuestra paciente fue histopatolégico.

La etiologia mas frecuente de HPTP en
pediatria es el adenoma esporadico. En nuestra
paciente se buscé excluir HPTH familiar a través
de una anamnesis detallada y dirigida realizada
a la familia; asi también del estudio hormonal en
la paciente. Las pruebas genéticas no se rea-
lizan rutinariamente en la Argentina; no son de
acceso libre ni facil. Por ello no se ha realizado el
estudio genético en nuestra paciente, y su falta
es una limitacion ya que este puede arrojar infor-
macion valiosa para el mejor entendimiento de
esta entidad tan infrecuente en este grupo eta-
rio. Mientras tanto, el seguimiento a largo plazo
contribuira para la deteccién y manejo de sin-
dromes familiares asociados con la enfermedad
hasta la disponibilidad del estudio molecular.

Por ultimo, en los pacientes con HPTP es
frecuente hallar disminucion de la masa ésea.
Aunque el compromiso esquelético es consis-
tente con la accion catabdlica de la PTH prin-
cipalmente en las corticales, las anormalidades
también pueden verse en sitios de hueso tra-
becular como columna y caderas. Estas ob-
servaciones llevan a recomendar la evaluacion
esquelética de los pacientes con HPTP median-
te DXA vy radiografias de columna vertebral.*
Luego de la cirugia y remocién del adenoma se
ha observado recuperacion de la masa 6sea en
adolescentes al afio y a 4 meses de la parati-

roidectomia.?'3? Nuestra paciente presentd una
marcada disminucién de la masa ésea lumbar y
femoral con recuperacion a la normalidad 5 me-
ses después de la cirugia.

Conclusion

Se describe un caso de hiperparatiroi-
dismo primario en una adolescente cuyos
sintomas fueron causados por el exceso de
secrecion de hormona paratiroidea a causa
de un adenoma de paratiroides. Si bien mani-
festd escasos sintomas previos de cefaleas y
constipacion, la presencia de un tumor pardo
del paladar como primera manifestacion fue
determinante para realizar el diagnostico. La
remocién quirdrgica del adenoma normalizd
la homeostasis del calcio, fosforo y PTH, asi
como la masa 6sea a los 5 meses y dismi-
nuy6 el tamafio del tumor pardo de paladar
después de la cirugia. Destacamos de este
caso clinico que la primera manifestaciéon del
adenoma paratiroideo de esta adolescente
consistio en el tumor pardo de paladar, lo cual
constituye una presentacion extremadamente
inusual.
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