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El hiperparatiroidismo primario en la infancia es una
enfermedad infrecuente, debida en la mayoria de los casos
a adenomas. El proceso puede cursar de forma asintomati-
cay su diagnéstico debe sospecharse por la deteccion de
hipercalcemia en las pruebas analiticas habituales.

Se describe el caso de un varon de 13 afios de edad con
hipercalcemia en quien la primera manifestacion de la
enfermedad fue litiasis renal. La resonancia magnética
(RM) cervical mostré un nédulo paratiroideo derecho de
13 x 8 x 5 mm. La gammagrafia con cardiolite-tecnecio
99 (°°™Tc¢) era indicativa de adenoma paratiroideo infe-
rior derecho. Se realiz6é paratiroidectomia inferior dere-
cha que descart6 hiperplasia del resto de las paratiroides y
presencia de tejido ectopico. El diagnéstico anatomopato-
16gico fue de adenoma de paratiroides. Tras la interven-
cion quirdrgica, las concentraciones de calcio se normali-
zaron.

En conclusion, ante un nifio con hipercalcemia y con
sospecha de hiperparatiroidismo primario por los datos
del laboratorio, debe realizarse gammagrafia con cardioli-
te-22mTc y RM cervical y, posteriormente, efectuar parati-
roidectomia.
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RENAL LITHIASIS AS A MANIFESTATION
OF PRIMARY HYPERPARATHYROIDISM

Primary hyperparathyroidism is an infrequent condi-
tion in infancy and is usually due to adenoma. It may be
asymptomatic and is suspected when isolated hypercalce-
mia is detected in routine investigations. We describe the
case of a 13-year-old boy with hypercalcemia presenting
as renal lithiasis. Cervical magnetic resonance revealed a
13 X 8 X 5 mm-node in the right parathyroid. Gamma-
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graphy with Cardiolite-Technetium 99 suggested an ade-
noma in the inferior right portion of the parathyroid.
Right inferior parathyroidectomy was performed and ec-
topic tissue, as well as hyperplasia of the parathyroids,
was removed. The histopathological diagnosis was adeno-
ma of the parathyroid gland. After surgery blood calcium
levels returned to normal. In conclusion, cervical magne-
tic resonance and gammography with Cardiolite-Techne-
tium 99 should be performed in children presenting hy-
percalcemia and laboratory results suggestive of primary
hyperparathyroidism. Subsequently, parathyroidectomy
should be performed.
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INTRODUCCION

El hiperparatiroidismo primario en la infancia es una
enfermedad infrecuente!; sin embargo, en la poblacién
adulta se ha observado un incremento, tanto en la inci-
dencia como en la prevalencia, durante las dos Gltimas
décadas, debido, al menos en parte, a la deteccion siste-
matica de las concentraciones de calcio total en los dife-
rentes eximenes de salud?.

El 80% de los hiperparatiroidismos primarios se deben
a adenomas de las paratiroides, menos del 1% a carcino-
mas, y el 15-20% a hiperplasias; de éstas, el 50 % per-
tenecen al grupo de neoplasias endocrinas multiples
(MEN)3. Esta distribucion se mantiene en la infancia, a ex-
cepcién de en el recién nacido y el lactante en los que
predomina la hiperplasia®.

Hasta el 80% de los casos de hiperparatiroidismo cur-
san en forma asintomdtica y su diagnostico se sospecha
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Figura 1. Radiografia simple de abdomen: dos imdgenes
hiperdensas en rinon izquierdo.

TABLA 1. Valores de calcio total e iénico, fésforo,
magnesio y parathormona (PTH) antes
y después de la cirugia

Calcio Calcio

total i6nico Fosforo Magnesio PTH intacta

(mg/dD) (mg/dD) (mg/dD) (mg/dD  (pg/mD
Diagnostico 14,1 1,7 2,8 1,8 108
Poscirugia 9,6 1,2 4,5 1,8 18

por la deteccion de hipercalcemia en las determinacio-
nes analiticas habituales’.

Cuando los estudios analiticos orientan el diagndstico
de hiperparatiroidismo primario, es preciso efectuar prue-
bas de imagen para localizar la lesion antes de practicar la
cirugia y, sobre todo, para establecer el diagnostico dife-
rencial entre adenoma e hiperplasia®. Es frecuente que,
antes de la intervencion quirdrgica, se realicen una o va-
rias técnicas no invasivas de localizacion, con el fin de fa-
cilitar la bisqueda quirdrgica, disminuir el tiempo de in-
tervencion y evitar las complicaciones. La localizacion
durante la cirugia de las glandulas paratiroideas anorma-
les puede presentar dificultades debido al pequefio ta-
mano de las glindulas adenomatosas o hiperplasicas; su
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ubicacion variable, que abarca desde el dngulo de la
mandibula hasta el mediastino posterior, y la posibilidad
de que existan glandulas supernumerarias hiperfunciona-
tes, asi como la escasa experiencia quirdrgica en pedia-
tria. No obstante, la cirugia es el Gnico tratamiento cura-
tivo en el hiperparatiroidismo primario’.

Se presenta un caso clinico de esta enfermedad, asi
como la metodologia empleada para su diagnostico y tra-
tamiento.

OBSERVACION CLIiNICA

Varén de 13 anos y 2 meses que acudio al Servicio de Ur-
gencias del Hospital Universitario del Nifio Jesus por dolor
en region lumbar izquierda, de varias horas de evolucion,
que se irradiaba a region inguinal del mismo lado y se
acompanaba de episodio de hematuria macroscépica. En
la exploracion presentaba pufiopercusion renal izquierda
positiva. Se realiz6 un andlisis de orina, en el que se detec-
t6 intensa hematuria, y una radiografia de abdomen sim-
ple, en la que se observaron dos imdgenes hiperdensas en
el rinén izquierdo, compatibles con cidlculos renales
(fig. D. La ecografia renal mostré una imagen hiperecogé-
nica, con sombra acustica y sin signos de nefrocalcinosis.
El paciente fue ingresado con el diagnostico de colico ne-
fritico secundario a litiasis renal y se instaur6 tratamiento
con sueroterapia y espasmoliticos. Durante su ingreso
desaparecieron los sintomas clinicos y el paciente eliminé
un calculo blanquecino, duro, de pequeno tamano, cuyo
andlisis demostrd su composicion de oxalato calcico.

No se recogieron antecedentes familiares ni personales
de interés. La exploracion fisica, una vez desaparecido el
episodio doloroso, fue normal. La talla (155,3 cm [Ps-s)),
peso (44,5 kg [Pso]), presion arterial (115-50 mmHg) y fre-
cuencia cardiaca (70 lat./min) fueron, asi mismo, norma-
les, y el desarrollo puberal, en el estadio II de Tanner.

Se realizaron los estudios complementarios que se de-
tallan a continuacién:

Analitica general. Hemograma normal. En la bioquimi-
ca general destacaban los siguientes resultados: calcio to-
tal, 14,1 mg/dl (valores normales [VN], 9,2-10,4); calcio
ionico, 1,7 mg/dl (VN, 1,1-1,4); fésforo, 2,8 mg/dl (VN,
2,7-5,3); magnesio, 1,8 mg/dl (VN, 1,63-2,15) (tabla 1). Los
estudios en orina mostraron: aclaramiento de creatinina,
58 ml/min/1,7 m?; filtrado glomerular, 90 ml/min/1,7 m?;
calciuria, 9 mg/kg/dia (VN, 0,05-3,99); reabsorcion tubular
de fosfatos, 58% (VN, > 80).

Hormonales. Las concentraciones de parathormona
(PTH) se encontraron elevadas (PTH intacta: 108 pg/ml
[VN, 10-65)) (tabla 1) y normales los de 1,25 dihidroxivi-
tamina D3 (37,4 pg/ml [VN, 18-78]). Los valores de osteo-
calcina fueron de 64,2 ng/dl (VN, 2-12) y los de calcitoci-
na, 15,4 pg/ml (VN, < 150).

Estudios de imagen. No se observaron signos de osteo-
porosis en la radiografia simple de crineo y de mano-mu-
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fieca izquierda. La edad 6sea era similar a la cronolégica.
La ecografia renal (tras la expulsion del calculo) y la eco-
grafia tiroidea resultaron normales. La RM cervical mostro
un nodulo paratiroideo derecho de 13 X 8 X 5 mm, con
otra imagen localizada en mediastino que podria tratarse
de tejido paratiroideo ectépico o de adenopatia (fig. 2).
La gammagrafia con cardiolite-??™Tc¢ era indicativa de
adenoma paratiroideo inferior derecho (fig. 3). La densi-
tometria 6sea en Ly-Ly (0,67 g/m? [-2,9 DED (expresados
en Z score) indico la presencia de osteoporosis lumbar.

Los resultados bioquimicos hormonales parecian sena-
lar la existencia de hiperparatiroidismo primario, presu-
miblemente debido a un adenoma paratiroideo.

La intervencion quirdrgica consistio en la realizacion de
paratiroidectomia inferior derecha, descartindose hiper-
plasia del resto de las paratiroides y presencia de tejido
ectopico.

El diagndstico anatomopatologico fue adenoma parati-
roideo inferior derecho.

Inicialmente, como tratamiento posquirtrgico se admi-
nistr6 calcio por via intravenosa, y posteriormente, en for-
ma oral como tratamiento de mantenimiento durante
2 meses, en dosis decrecientes. A las 6 semanas de la in-
tervencion quirdrgica el paciente presentaba el siguiente
control analitico: calcio total, 9,6 mg/dl; fosforo, 4,5 mg/dl;
magnesio, 1,8 mg/dl, y PTH intacta, 18,2 pg/ml (tabla 1).

DiscusiON

El hiperparatiroidismo primario es una enfermedad re-
lativamente frecuente en adultos, sobre todo en mujeres,
observandose el pico maximo de incidencia entre los
50 y los 60 anos. Heath et al' estiman que la incidencia es
de 25-30 casos/100.000, de los que s6lo el 1-2% son me-
nores de 20 anos, por lo que su hallazgo en la edad pe-
diatrica es excepcional.

Figura 2. RM cervical: nodulo paratiroideo derecho de
13 X 8 X 5 mm, y otra imagen localizada en
mediastino que podria tratarse de tejido para-
tiroideo ectopico o de una adenopatia.

El diagnéstico de hiperparatiroidismo primario debe
sospecharse por las manifestaciones clinicas, aunque has-
ta el 80% de los casos pueden cursar de forma asintoma-
tica. Las manifestaciones clinicas se deben generalmente
a la hipercalcemia cronica y entre los sintomas mas fre-
cuentes se encuentran: @) en el rindn, nefrolitiasis y ne-
frocalcinosis; &) en el hueso, fracturas patolégicas y
dolores 6seos, y ¢) sintomas inespecificos, anorexia, niu-
seas, vomitos, poliuria, polidipsia y pérdida de peso. Asi-
mismo, el paciente presenta astenia, labilidad emocional,
disminucion del rendimiento escolar y depresion. Los va-
lores séricos de los marcadores bioquimicos de remode-
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Figura 3. Gammagrafia con cardiolite-°™Ic: sospecha de adenoma paratiroideo inferior derecho.
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lado 6seo, como la osteocalcina, se encuentran habitual-
mente elevados, pero su utilidad diagnéstica es escasa.
En este caso, la forma de presentacion fue litiasis, proce-
so cuya incidencia en el hiperparatiroidismo de la infan-
cia oscila entre el 30 y el 70 %8,

Los hiperparatiroidismos primarios en la infancia pue-
den ser esporadicos o familiares. Dentro de estos tltimos,
es importante descartar la existencia de una MEN tipo I
o II. El tipo I se hereda de forma autosémica dominante y
se caracteriza por la presencia de hiperplasia 0 adenoma
de los islotes pancrediticos, del 16bulo anterior de la hi-
pofisis y de las paratiroides. El gen MENT esta localizado
en el cromosoma 11 q11.13%. En el MEN tipo II, el hiper-
paratiroidismo estd asociado, en la mitad de los casos, a
feocromocitoma y, en todos los casos, a carcinoma me-
dular de tiroides. El diagnéstico molecular se basa en el
estudio del protooncogén ret'?. Nuestro caso no tenia
antecedentes familiares de estas enfermedades, por lo
que fue diagnosticado de una forma esporadica.

Otros genes implicados en el desarrollo del proceso pa-
ratiroideo son: el propio gen de la PTH (11p15), y el on-
cogén PRAD1 (11q13) proximo a la region 5 del gen de
la PTH. Hasta en el 5% de los adenomas de paratiroides
se ha observado que estos genes sufren un realineamien-
to que produce un aumento de la expresion del onco-
gén PRADI vy, por lo tanto, un incremento de las mitosis
de las células paratiroideas13,

Ante una hipercalcemia detectada en un andlisis habi-
tual, debe sospecharse hiperparatiroidismo primario
cuando se presentan los siguientes datos analiticos: cal-
cio total e ionico elevados, proteinas totales normales,
disminucion de los valores de fosforo y magnesio, PTH
elevada, 1,25 (OH) vitamina D normal o aumentada, hi-
percalciuria e incremento del adenosinmonofosfato cicli-
co (AMPo) en orina'4. Los estudios de imagen permiti-
ran valorar la afectacion de hueso cortical (radiografias
de esqueleto) y trabecular (densitometria 6sea)®!>10, S6lo
esta Ultima se encontré alterada en nuestro paciente con
una moderada osteoporosis lumbar.

Previamente a la cirugfa, deben realizarse pruebas de
imagen para intentar localizar la lesién y, sobre todo, la
presencia de glindulas ectopicas o supernumerarias que,
de otro modo, podrian pasar desapercibidas. No existe
una técnica de imagen idénea; por ello, se investiga con-
tinuamente en el desarrollo de nuevas y mejores técnicas,
no invasivas, que permitan obtener de forma sencilla la
maxima informacién acerca de la ubicacién del tejido
glandular anormal. Entre las técnicas no invasivas mas co-
munes se incluyen la ecografia, la gammagrafia con car-
diolite-™Tc (alta sensibilidad) y la RM cervical (mejor
visualizacion del mediastino y zona transesofagica)!”.

Aunque el tratamiento del hiperparatiroidismo primario
y los beneficios de la cirugfa contintian siendo objeto de
controversia, hoy por hoy en el tratamiento quirdrgico es
el Gnico capaz de lograr la curacién del proceso. En 1991,
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en la Conferencia de Consenso del Instituto Nacional de
la Salud de Estados Unidos (NIH)!8, se establecieron una
serie de criterios, todos ellos indicativos de tratamiento
quirdrgico: valores de calcio superiores a 1 mg/dl de los
limites de la normalidad, hipercalciuria, nefrolitiasis o
nefrocalcinosis, disminucion del aclaramiento de creati-
nina, alteraciones radiolégicas compatibles con enferme-
dad paratiroidea, disminucién de la densidad mineral
6sea por debajo de 2 desviaciones estindar para la edad
y el sexo y episodio de hipercalcemia. En nuestro caso se
asociaban varios de estos criterios.

En conclusion, ante un nino con hipercalcemia y con
sospecha de hiperparatiroidismo primario por los datos
del laboratorio, debe realizarse una gammagraffa con car-
diolite-?™Tc y RM cervical y posteriormente, efectuar pa-
ratiroidectomia.
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