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Introduction: The hypercalcemia is infrequent in pediatrics, its clinical is diverse, and its etiology is
determined by age. Among the dependent causes of parathormone (PHT) is the hyperthyroidism, state
of hypersecretion of PHT by parathyroid glands (PG). The primary hyperparathyroidism (PHPT) is
rare in children, there are 200 reported cases. In older children, the causes for PHPT correspond to
parathyroid adenoma, multiglandular disease and parathyroid carcinoma. Objective: Report a case
of an 11 years old male adolescent. He presents three months symptoms of constipation, anorexia,
vomiting and weight loss. Urgent consultation due to an increase of his symptoms, in exams stand out:
calcemia 16.67 mg/dl (NV 8.8-10.8 mg/dl), phosphatemia 2.21 mg/dl (NV 4.5-5.5 mg/dl), parathormo-
ne (PHT) 308.7 pg/ml (NV 15-68.3 pg/ml), calciuria/creatininuria 0.56 (NV < 0.2). He was hospitali-
zed to manage his severe hypercalcemia, it was indicated hyperhydration, monopotassium phosphate,
intravenous hydrocortisone and furosemide. In his study was performed a cervical ultrasound which
showed a solid node in the right parathyroid gland, hypoechogenic and scintigram parathyroid com-
patible with right superior parathyroid adenoma. In the waiting for surgery was necessary the admi-
nistration of intravenous pamidronate. In the post-operatory, he evolved with hipocalcemia that was
corrected with intravenous calcium carbonate, overlapping to oral calcium and calcitriol. Conclu-
sion: The PHPT is a pathology of low prevalence in pediatrics, one hundred times less than adults.
In the adolescent, the most frequent cause is the parathyroid adenoma. It should be considered as a
differential diagnosis in cases of symptomatic hypercalcemia in this age group.
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Introduccion

l a hipercalcemia se define con un calcio total séri-
co mayor a 10,5 mg/dl!, es infrecuente en nifios, sus
manifestaciones clinicas aparecen con calcemia ma-

yor a 12 mg/dI>. Los sintomas son inespecificos, incluyen

debilidad, irritabilidad, letargia, confusion, anorexia, nau-
seas, vOmitos, constipacion, entre otros®. Las etiologias es-
tan determinadas por edad, pudiendo encontrarse una base
genética’. Las causas pueden ser dependientes o no de pa-
ratohormona (PTH)>. Entre las primeras, esta el hiperparati-
roidismo; estado de hipersecrecion de PTH por las glandu-
las paratiroides (PT)*. Se clasifica en primario cuando existe
excesiva secrecion de PTH por hiperplasia, adenoma o car-
cinoma paratiroideo; secundario a hipocalcemia o deficien-

cia de vitamina D; y terciario por funcion autonoma de PT
después de hiperparatiroidismo secundario prolongado'+.

El hiperparatiroidismo primario (HPP) en nifios es
raro, reportindose 200 casos en la literatura’. En neona-
tos y lactantes la causa mas habitual son mutaciones del
receptor sensible a calcio (CaSR)’. En nifios mayores y
adolescentes las etiologias son adenoma paratiroideo tini-
co, enfermedad multiglandular por trastornos familiares
hereditarios, sindrome de hiperparatiroidismo-tumor de
mandibula y carcinoma paratiroideo®.

Objetivo

Reportar caso de un adolescente con hipercalcemia
severa provocada por hiperparatiroidismo primario a cau-
sa de un adenoma paratiroideo.



Tabla 1. Exdamenes de laboratorio

Dias desde inicio de estudio
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Calcemia (VN 8,8-10,8 mg/dl)
Fosfemia (VN 4,5 a 5,5 mg/dl)
PTH (VN 15-68,3 pg/ml)

16,67
2,21

indice calciuria/creatininuria (VN < 0,2)

9
Cirugia
13,2 7,8 6,9 9,3 9,1
2,7 2,6 4,3 5,1 4,6
308,7 1.634 77,7
0,56 0,47

Figura 1. Ecografia cervical. A. Glandula paratiroides derecha con nédulo de aspecto sélido, hipoecogénico, de contornos bien delimitados de 9,6 por
5,4 por 12 mm de diametro. B. Nodulo antes descrito se observa vascularizado al Doppler.

Caso clinico

Adolescente masculino de 11 afios, previamente sano.
Presenta historia de tres meses de constipacion y anore-
xia. A los dos meses, se agregan nauseas, vomitos y pér-
dida de peso de 10 kg. Acude a Servicio de Urgencia,
se solicitan examenes, destacando: calcemia 16,67 mg/
dl (VN 8,8-10,8 mg/dl) y fosfemia 2,21 mg/dl (VN 4,5-
5,5 mg/dl). Ingresa a Servicio de Pediatria de Hospital
Herndn Henriquez Aravena, para manejo y estudio. Se
inicia hiperhidratacion, fostato monopotasico, hidrocorti-
sona y furosemida intravenosos (iv). En exdmenes (Tabla
1), destaca: PTH 308,7 pg/ml (VN 15-68,3 pg/ml), calce-
mia de 13,2 mg/dl (VN 8,8-10,8 mg/dl) y fosfemia de 2,7
mg/dl (VN 4,5-5,5 mg/dl), indice calciuria/creatininuria
0,56 (VN <0,2). Se realiza ecografia cervical que muestra
PT derecha con nodulo sélido, hipoecogénico, de contor-
nos delimitados, vascularizado al Doppler de 9,6 por 5,4
por 12 mm (Figura 1), por hallazgo se solicita cintigrama
paratiroideo con Tecnecio 99 metaestable (Tc99m)-Ses-

tamibi, destaca foco de acumulacion de Sestamibi en polo
superior del 16bulo tiroideo derecho, probable adenoma
paratiroideo (Figura 2).

Figura 2. Cintigrama de
paratiroides con Tc99m-
Sestamibi. Foco de acu-
mulacion de Sestamibi en
polo superior de lobulo ti-
roideo derecho, probable
adenoma paratiroideo.
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Para evaluar compromiso y etiologia se solicita den-
sitometria Osea: cadera derecha Z-score -1,9, cadera iz-
quierda Z-score -2,0, columna vertebral lumbar Z score
-0,7, ecografia reno-vesical normal, IGF-1 202 ng/ml
(VN 183-850 ng/ml), 25-hidroxi-vitamina D 29,4 ng/
ml (VN 20-100 ng/ml), prolactina 5,42 ng/ml (VN 3,46-
19,4 ng/ml), TSH 0,91 mUI/L (VN 0,5-4,8 mUI/L), T4
libre 1,11 ng/dl (VN 0,8-1,7 ng/dl), FSH 0,65 mUI/ml
(VN 0,95-11,95 mUl/ml), LH 1,87 mUlI/ml (VN 0,57-
12,07 mUI/ml), testosterona 1,18 ng/ml (Tanner II VN
0,18-0,50ng/ml), cortisol 6,2 ug/ml (VN 3,7-19,4 ug/ml).
Se excluye compromiso hipofisiario actual como parte de
neoplasia endocrina multiple (NEM). Hipercalcemia no
generd repercusion renal, pero si Osea.

Evoluciona con bradicardia y QT corregido corto
(0,28 segundos). Se traslada a Unidad de Tratamiento In-
termedio para administraciéon de pamidronato y monito-
rizacion. Se reseca adenoma paratiroideo. En postopera-
torio presenta hipocalcemia que se corrige con carbonato
de calcio iv, el que se traslapa a carbonato de calcio y
calcitriol orales. PTH desciende de 1.634 pg/mla 77,7 pg/
ml. Evoluciona asintomatico, con normalizacion de calce-
mia y fosfemia.

En controles ambulatorios se disminuye carbonato
de calcio hasta suspenderse y se mantiene calcitriol. En
ultimo control, calcemia 9,1 mg/dl (VN 8§,8-10,8 mg/dl),
fosfemia 4,1 mg/dl (VN 4,5-5,5 mg/dl). Biopsia de PT
confirma adenoma paratiroideo.

Discusion

La PTH es la principal hormona calciotropica, su sin-
tesis y secrecion en las PT estdn controladas por la con-
centracion de calcio ionizado extracelular. EI CaSR de-
tecta esta concentracion y desencadena la liberacion de
PTH en respuesta a su disminucién. Cuando desciende
el calcio ionizado, la PTH incrementa la resorcion 6sea y
reabsorcion renal de calcio, y estimula el metabolismo de
la vitamina D a su forma activa 1,25 dihidroxi-vitamina D
que participa en la absorcion intestinal de calcio®.

El hiperparatiroidismo, estado de hipersecrecion de
PTH por las PT, puede ser primario cuando existe exce-
siva secrecion de PTH por hiperplasia, adenoma o car-
cinoma de PT, secundario a hipocalcemia o deficiencia
de vitamina D, y terciario por funcién autéonoma de PT
después de hiperparatiroidismo secundario prolongado'~.

La causa mas frecuente de HPP en neonatos y lactan-
tes son mutaciones de CaSR®. En nifios y adolescentes
las causas son adenoma paratiroideo unico, enfermedad
multiglandular por trastornos familiares hereditarios
comprendiendo NEM tipos 1 y 2a e hiperparatiroidismo
aislado familiar y carcinoma paratiroideo’.

La prevalencia de HPP en nifios es cien veces menos
frecuente que en adultos®, con una incidencia de 1 en
300.000 nacidos vivos’. En nifios, el HPP presenta similar
prevalencia en ambos sexos, presentindose entre los 13-
16 afos’.

En 65-70% de los casos se evidencia una mutacion
somatica esporadica que origina un adenoma paratiroideo
solitario; y en 27-31%, una mutaciéon de linea germinal
heredada que produce un adenoma o hiperplasia multiple
en todas las PT*>%.

Los sindromes genéticos comprenden 5-15% de los
HPP8. La NEMI, forma mas comOn de HPP heredado
(90%), edad de inicio 20-25 afios, cursa con hiperplasia
o adenomas paratiroideos multiples, se asocia en 60-70%
con tumor pancreatico, 15-42% con tumor pituitario, que
en un 25% de los casos secretan hormona de crecimiento
o prolactina®.

El 80% de los adultos con HPP son asintomaticos®®.
La presentacion clinica de HPP en nifios y adolescentes es
mas grave, un 80% son sintomaticos y un 44% con dafio
de organo final>%1°, Los sintomas son inespecificos: aste-
nia (39%), pérdida de peso (32%); renales (41%) como
hipercalciuria, poliuria, diabetes insipida nefrogénica y
nefrolitiasis®!'!; misculo-esqueléticos (16%) como atrofia
muscular, dolor 6seo, debilidad, hiporreflexia y osteo-
porosis, fracturas patologicas, osteitis fibrosa quistica®;
gastrointestinales (25%) como nauseas, vomitos y dolor
abdominal, pancreatitis, constipacion®; neuropsiquiatri-
cos (8%) como irritabilidad, demencia y confusion; y al-
teraciones cardiacas como disminucion del ST y QT corto
en electrocardiograma>’,

En estudio bioquimico de HPP destaca hipercalcemia,
hipofosfemia, PTH aumentada o inapropiadamente nor-
mal®. La calcemia se afecta por la albuminemia y estado
acido base?. Se deben solicitar: fosfatasas alcalinas, fun-
cion renal, 25-hidroxivitamina D, calciuria, indice calciu-
ria/creatininuria, densitometria 6sea y ecografia renal®>.
En asintomaticos, con hipercalcemia leve, PTH marginal-
mente elevada o normal e hipocalciuria debe descartarse
hipercalcemia hipocalcitrica familiar®®. Debe excluirse
NEMS.

Para evidenciar glandulas aumentadas de volumen
y si la alteracion es unica o multiple, se realiza estudio
imagenologico que comprende ecografia cervical y cin-
tigrafia con Tecnecio 99 metoxi-isobutilnitrilo-Sestamibi
(Tc99m-Sestamibi). En la primera, los adenomas se ob-
servan como nddulos ecoicos homogéneos, altamente
vascularizados al Doppler. Tiene una sensibilidad de
86%, especificidad de 67% y un valor predictivo positi-
vo de 95% en identificacion de glandulas adenomatosas e
hiperplasicas®’.

El cintigrama Tc99m-Sestamibi evidencia adenomas
paratiroideos y glandulas hiperplasicas. E1 60-80% de los



adenomas se detectan por Sestamibi, existen limitaciones
en enfermedad multiglandular y adenomas pequefios. Es
mejor que la ecografia para detectar adenomas ectopicos.
Para el estudio de HPP esporadica tiene una sensibilidad
de 60-92% y especificidad de 97%. La ecografia junto a
cintigrama Tc99m-Sestamibi presentan una sensibilidad
de 73-95% en evidenciar adenomas unicos®’.

El 86% de los adolescentes con HPP presenta una
glandula afectada, los adenomas Unicos representan el
65% de los casos, un 27% corresponde a hiperplasia pa-
ratiroidea®'>!3,

El objetivo del manejo médico es optimizar la excre-
cion de calcio, disminuir su salida desde el compartimen-
to 6seo y aumentar sus depositos?®. Pacientes con calce-
mia mayor a 12,02 mg/dl, requieren hospitalizacion para
hiperhidratacion con solucion fisiologica 3.000-4.000 ml/
m?/dia, administracién de furosemida 1 mg/kg cada 6 h,
hidrocortisona 5 mg/kg cada 6 h que disminuye la absor-
cion intestinal de calcio y aumenta su excrecion urinaria e
infusion de bifosfonatos como pamidronato que bloquean
la resorcion o6sea''. Asintomaticos con hipercalcemia le-
ve-moderada deben estudiarse, no requieren manejo es-
pecifico.

El tratamiento definitivo implica cirugia, para correc-
cion permanente de calcemia y PTH, alivio de sintomas,
y prevencion o reversion del dafio de 6rgano final. La téc-
nica, depende de la patologia paratiroidea y estudio ima-
genologico. La cirugia es segura y efectiva, con baja tasa
de complicaciones y una tasa de curacion del 100% a los
6 meses'. La paratiroidectomia minimamente invasiva,
produce menor morbilidad y estadia hospitalaria®'®. Debe
considerarse suplementacion de calcio y vitamina D35,

Conclusiones

La hipercalcemia es infrecuente en nifios, sus mani-
festaciones son inespecificas, requiere un alto indice de
sospecha diagnostica. Se puede diferenciar etiologia se-
gin edad, y determinar si es una causa dependiente o no
de PTH. Si se encuentra PTH elevada se debe sospechar
hiperparatiroidismo, que puede ser primario, secundario
o terciario. Si es primario la etiologia mas probable es un
adenoma paratiroideo, se debe realizar estudio imageno-
logico y reseccion tumoral, procedimiento de significan-
cia curativa.
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