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Caso clinico

Nifio de 11 afos que consulta en UPED por dolor abdominal de 5 dias de evolucién
y fiebre intermitente. Asocia vomitos. No deposiciones diarreicas

- AP: No RAMc, vacunacion al dia, no tto médico habitual, intervenido de DTT,
adenoidectomia y colesteatoma, hipoacusia de conduccion bilateral leve-moderada

- Somatometria: peso: 40kg (P25-50) Talla: 138(P25-50),

- Constantes: T2: 37.42C, TA: 95/41mmHg, FC: 64lpm.

- EF: Abdomen blando, doloroso a la palpacién en FID, Blumberg y Psoas dudosos. Resto

normal

- AS: Calcio: 10.9mg/dl. Resto de iones normales. PCR negativa

- Ecografia abdominal: normal, apéndice visualizado de 5mm de diametro Se decide ingreso para
- Rx tdrax: sin consolidaciones )

- Aspirado nasofaringeo: PCR influenza Ay B + control de sintomas
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inico: dolor abdominal

Caso C

* Antecedentes familiares: cosanguinidad. Padres sanos. 2 hermanos sanos. Urolitiasis v litiasis biliar. Primo segundo
intervenido hace 2 anos de adenoma paratiroideo
e Alingreso persiste dolor abdominal

Bioquimica orina Uroy Estudio

coprocultivo cardiologico

e Ca corregido: , _
12.3mg/dl (N 85- e Ambos sin e Cociente Ca/Cr eNegativos «QTc 0.33seg
10,5) alteraciones 1241mg/g Cr (VN 0,35-0,45)
eP 2.9mg/dl(vN 3,2-5,7) (VN: <210mg/g) 190
PTH 61.1pg/ml(vN Calcio en orina
10-65) horaria: 155mg/24
e 25 (OH)vitD horas (4mg/kg/dia)
14.2ng/ml (VN 30-100) (VN 100-320)
e Calcitonina & J \- J \. J \. _
. 1l.4pg/ml (vNo0-14) J
e Se sospecha hipercalcemia secundaria a hiperparatiroidismo primario
* Se solicita ecografia cervical ‘Xe
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*__Se jnicia tratamiento escalonado de hipercalcemia: hiperhidratacion, furosemida y corticoides "I‘ SR e



Ecografia cervical:

Lesion nodular heterogénea de aprox

10x6x8mm de diametro en regidn

paratiroidea izq, que no cumple
iteria de—adenom —Probable

adenopatia patoldgica adyacente.
Timo dishomogéneo
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- Calcio sérico normal : 8.5mg/dl (4.2mEq/L) -
10.5mg/dl (5.2mEq/L)
- 3 formas de calcio circulante:
* Calcio libre ionizado 50%
* Calcio ligado a proteinas
* Formando complejos con aniones
(fosfato, HCO3, citrato)

- Muy importante en las funciones celulares
- Control muy estricto del Ca intray
extracelular, rango estrecho

\X)

Rofoasos caloum
PARATHYROID
s \ /
Sense low serum cacium
and increase PTH socretion
lncreased serum
PTH Calcitriol
.
g j
Calcidiol Calcmiol
(25-04-0) (1,25 (OH),0) SMALL
LIVER KIDNEY
X INTESTINE
+ Docroases excretion of calcum Incroases absorplion
of dietavy calcium
Y
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* LACTANTE-NINO MAYOR

Signos y sintomas de

1. Hiperparatiroidismo primario
- Mo familiar
- Adenoma Gnico
- Adenomas multiples
- Hiperplasia paratiroidea esporadica
- Carcinoma
- Sindromes paraneoplasicos (lumores no paratiroideos sacretores de PTH)
- Familiar
- Adenomatosis paratiroidea familiar quistics
- Meoplasias endocrinas multiples (MEN) (autosdtmica dominanta)
- Tipo | (sindrome de Werner)
- Tipo A (sindrome de Sipple)
- Mutacionas gen del receptor-sansor del calcio (autosdmica dominantea)
- Hipercalcemia hipocalcidrica familiar (mutacion heterocigota)

2. Hiperparatiroidismo secundario
- Insuficiencia renal
- Déficit de vitamina D
- Defactos metabolizmo vitamina D (raguitismos vitaminoresistentas)
= Sindrome de malabsorcion intastinal
- Tubulopatias renales
- Inmowvilizacion prolongada
- Farmacos: diuréticos, fenobarbital, hidantoinas

3. Hipercalcemia con PTH normal
- Intoxicacion vitamina D
- Hiparcalcamia tumora
- Necrosis grasa subcutanea
- Enfarmedadas granulomatosas (tuberculosis, sarcoidosis)

M. Gussinyé, D. Yeste, M. Clemente, MA. Albisu, A. Carrascosa.

hipercalcemia:

SNC
Leve: Depresion y letargia
Severa: Confusion, psicosis, coma

Queratopatia en banda ~ ~——__
y conjuntivitis

Arritmias

Aumento PA.

Disminucion de TFG Nausea, vomito, Ulcera péptica
Nefrolitiasis, Nefrocalcinosis 5
ATR, defecto de concentracion Pancreatitis

Pseudogota y prurito Constipacion

Anemia ———_ Calambres musculares y
Osteitis fibrosa quistica disminucion de ROT
Dolor 6seo, fracturas

QT corto
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Hiperparatiroidismo primario

*Produccion excesiva de PTH en gl.paratiroides
*Incidencia: Adolescentes 2-5/100.000
- Adultos 1/500-2.000

*Causas:

* 50% adenomas paratiroideos

* 39% hiperplasia: esporadica / MEN1 o MEN2A

* 3% carcinomas paratiroideos

* 8% no se objetiva lesidn en la primera cirugia

Producira:
* Hipercalcemia
* Aumento de la resorciéon ésea (oseteoporosis)
* Hipercalciuria (nefrolitiasis)
* Fosfaturia

L ,.4"' atos
q
I DEPARTAMENTO DE SALUD
ALICANTE - HOSPITAL GENERAL

[
‘e Hipocalcemia

R

Hormona
paratiroidea

1,25 vitamina D3

Piel

7 deshidrocolesterol \ vitamina D3
(colecalciferol)

activacion
osteoblastos

(*) 25 vitamina D3 3 1,25 vitamina D3
(calcifediol) (calcitriol)

)

Conversion hepatica

25 vitamina D3
(calcidiol)

(*) Metabolismo de vitamina D

Y
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Pruebas complementarias

Metabolismo fosfo-calcico

e Cay PTH aumentados, Pi bajo o normal
o Acidosi bolica hi lorémi

e Aumento FA,1,25 ( OH) vitD

e Si sospecha origen tumoral: PTHrP

Pruebas de imagen:

® RX

e Ecografia cervical, ecoendoscopia

e RMN, TAC

e Gammagrafia con tecnecio 99—-sestamibi

Técnicas invasivas

e cateterismo venoso de los vasos tiroideos y mediastinicos para la determinacion de PTH

Estudio genético

e Estudio del gen del receptor-sensor del calcio

e Estudio del gen MEN1 y del protooncogén RET X0
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Algoritmo diagnostico de la HIPERCALCEMIA

HIPERCALCEMIA

Anamnesis y exploracion fisica.
Daterminar Calcio idnico o
total corregido por alburmina

Ca comegido = calcio fotal (mg/di) + ([4, 5-aibumina (giany x| Calcio 13,09
Equiv. Cailcia: T rmald = &4 mgidl mg/dl

L5 confirma resultado?

i ({Ca idnico = 1,31 mmal &
(corregldo) Ca cormegido=10,5 mag/dl)

Fuente:
@ webPEDiatrica.com
@)
Pseudohipercalcemia @

Deshidratiacion
Trombocitosis
Admaon de albumina
Acidosis

Pi 3.2, PTH 88, vitD 17/ ! |
Estudio analitico completo (pYevio a tratamienta) (_4}

- Hemograma. Calcio total, calcio iGnico, fdsfora, magnesio
Funcign hepatica y renal, urea, albuming, amilasa y gasometria
vendasa. Creatinina e iones en arna

- 25 OH wvitamina D (calcidiol) y 1,.25-(0OH): D ([calcitriol), PTH,
fosfatasa alcalina, indice calcic'creatinina wrinario. Considerar
PTHrFP

- Otras prusbas opcionalaes: TSH, Corfisol wrinaro, Rx fdrax,
ECG, Ecografia renal y paratiroidea, SestaMIBl scan, serie dsaa.

Tumores malignos
VIH

en limite alto para
valores de calcemia?

¢ Fraccion de
excrecidn renal
de calcio < 0,017

Determinacion
1,25{0H)\VitD

Normal / Baja

Hiperparatiroidizsmo primario Hipercalcemia
Hiperparatiroidizsmo 3° en IRC hipocalcidrica
Hiperparatiroidismo neonatal familiar
SEVEro
Alta

Inmovilizacion dsea
Sd. Williamz=Beuran / Down
Endocrinopatias: Hiperiroidismao,
Cushing, Addison, etc.
Intoxicacion por vitamina A
Farmacos

Imntoxicacion por vitamina D
Necrosis grasa cutanea .
Enfermedades granulomatosas ‘;eéa'i‘;gr?;
Sd. Lightwood (HiperCa idiopatica)
5d. Paraneoplasico

DEPARTAMENTO DE SALUD
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Condrodisplasia de Jansen



Gammagrafia con

c99-sestamibi

Exploracion negativa para
adenoma/hiperplasia de
paratiroides

%
L |

i . |
0

-

"
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Paticat ID: 6333138

Ndentifier 2:
Postal Code:
Sex:
Height:

DOB:
Age:

Sicmnse Age:
Referriog Physician: | RUIZ

Rn Tuformation

Scan Date: 15 Jsmuney 2018 - AD115180X
ScanType: |fLuahar Spine
Amalysis Date: | 15012018 1345
Analysis Protocol: Luhar Spice
Report Date: | 15012018 1343
Tospital General Alzante
[MIC
Dizcovery Wi (SNE683)

[
|

mruﬁd.‘gu =™

ew i Awals

w 17 ﬁ,‘w

Resemon do resaltados:

R EEEE R T ETEET:
) Eded
Rieage de feeva

OSnsmeris  UCwrawnic O

[Vamem Ohan2re, Zaume va Wik Mabe. Yowne BMOCY Moteg: Wik M.

]Ruiu E_\n;[m‘] ‘BMCI(:)I BMD|g/'cm’] ‘T-score PR (Peak Refereace} Lscore AM (Aze Matched)

919 | 349

0390 26 39

Densitometria columna
y cabeza femoral:
Z-score <2.5DE para la

0% | s
n2|  ex

o4 | 56 i |
0556 50

n»| e
a4 | 206

0549 | 54
0499 54

CV de DMO Total 1.0%, ACF — 1.027, BCF ~ 0.952, Tt -

Fracture Risk Hight WHO Classifization: Osteoporasis

edad y el sexo del
paciente

Y
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idY ahora??

*Persiste clinica: dolor abdominal en FID, nduseas, vomitos, astenia, anorexia...NPT

*Realizamos control eco abdominal: sin cambios y transito intestinal: normal

*Persiste la hipercalcemia (calcio méax corregido por prot 13.09mg/dl), PTH en ascenso:
155pg/ml

se inicia tto con bifosfonatos

|

15 —8- Fango inferior . i .
; l o rsspen NOrmalizacion del calcio y
e 8- CiLclo mejoria de la

a sintomatologia del

. paciente
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Eco-endoscopia

Nodulo de 9mm en cara
interna de |la parte media
del I6bulo tiroideo izg. No
otras lesiones

JJHSH
2eo\ee

t*.
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[

= Ecografia-doppler cervical

Nodulo redondo de 9mm, hipoecoico, bien definido, con
vasculariz central, posterior al [6b. Tiroideo izqg, que parece
corresponder a adenoma paratiroideo

e
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* Estudio genético para MEN1 y MEN2A: negativo
* Se programa cirugia: se confirma produccion aumentada de PTH en gl paratiroidea inf

izquierda
1 —— R.ango inferior
140 ] ® —— F.ango superiar
120 —@- PTHO

100

g0

’\* Medicién de PTH

20 —+
' intraoperatoria

1] . . A . . . . . . . . e

, :
09022015 15:40 09022015 13:41 0022015 15:42

*Dx: ADENOMA PARATIROIDEO IZQUIERDO ---> confirmacion histologica

*Biopsia intraoperatoria: se confirma tejido paratiroideo
*Informe AP: Adenoma 8mm de diametro constituido de células principales y transicionales osificadas
con patron solido y microacinar. No componente inflamatorio. No fibrosis ni necrosis

Y
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Evolucion del calcio seérico y

PTH
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Tratamiento HPTH primario

1° escaldon

Rehidratacion:SSF 0.9% 3000ml/m2 primeras 24-48h
Furosemida 1-2mg/kg/dosis c/4-6 horas (monitorizar Na,K,Cl y Mq)

2° escalon

Calcitonina 4-8 UI/Kg/6-12h via sc 0 im.
Restringir aporte dietético de calcio y vitD

3er escalon

Bifosfonatos como el pamidronato (dosis unica IV de 0,5 a 1,0 mg/kg en infusidon continua de 4-6 horas) o
el etidronato (7,5 mg/kg/dia)

Otras: sales de fosfato IV 5-10 mg/kg/6h, Mitramicina (25 pg/kg IV) o ketoconazol (disminuye las
concentraciones plasmaticas de calcitriol) 3-9 mg/kg/dia en 3 dosis

Metilprednisolona iv 2mg/kg/dia ]

4° escaldn

~N

Hemodialisis o dialisis peritoneal con dializados exentos de calcio (requiere monitorizacion continua en
UCI)

Y
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Paratiroidectomia

Unico tratamiento CURATIVO Incision
*Descartar glandulas en situacion ectépicaon2>4
*Posibilidades quirurgicas:

Si adenoma: reseccion quirurgica de gl. afecta Giindiias 8 | 4
Paratiratiroidectomia subtotal extirpadas @
Paratiroidectomia total con autotrasplante heterotdpico 2ADAM.

Postoperatorio inmediato: 30-40% hipocalcemia postcx (transitoria o por escaso tejido funcionante) --
> gluconato calcico iv 1.000 mg/m2/dia en perfusién continua y controles seriados de calcemia

Sd. Del hueso hambriento: depdsito acelerado de Cay P en un tejido muy desmineralizado --> tto
crénico con calcio y vitD

X0
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Aspectos clave @

¢ La hipercalcemia se define por una concentracion plasmatica de calcio corregiao por
albumina o proteinatotal > 10,5 mg/dL (>2,62 mmol/L) o calcio i6énico > 5,2 mg/dL (>1,31
mmol/L)

s La causa mas frecuente de hipercalcemia en la infancia es el hiperparatiroidismo primario
(Cay PTH) !

¢ El espectro clinico esta determinado por los niveles de calcemia, asi como por su velocidad
de instauracion. Levemente elevados: asintomaticos y su hallazgo suele ser casual. Los
casos sintomaticos pueden presentar signos y sintomas neuroldgicos, renales, digestivos,
0seos, cardioldgicos

* Para llegar al diagnostico etioldgico son utiles los estudios analiticos y pruebas de imagen y
estudio genético

* El tratamiento de la hipercalcemia es escalonado, dependera del grado de hipercalcemia vy

la respuesta del paciente y tiene como objetivo prevenir las complicaciones secundarias |« e

5
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Caso clinico

 En nuestro caso, la ecografia-doppler indicaba que podia tratarse de un
adenoma paratiroideo, pero la gammagrafia y la ecoendoscopia dieron falsos
negativos

« El tratamiento de primer y segundo escalon tuvo respuesta parcial, por lo que
fue preciso el tratamiento con bifosfonatos con mejoria de la hipercalcemia
sintomatologia

« Tras el estudio genetico negativo para MEN, se realizo el tratamiento definitivo
mediante paratiroidectomia confirmando la sospecha de adenoma

paratiroideo
Se consiguid normocalcemia y resolucion de los sintomas

e )
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