Paratiroides
doi: 10.3266/RevEspEndocrinolPediatr.pre2013.Apr. 192

P2/d3-134

HIPERPARATIROIDISMO PRIMARIO: TAMBIEN
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Introduccion:

El hiperparatiroidismo primario (HP) es infrecuente
en la infancia. Se presenta con hipercalcemia in-
termitente y clinica inespecifica, sin embargo, la
morbilidad es importante, por lo que el diagndsti-
co constituye un reto. El tratamiento quirdrgico es
efectivo, pero no resuelve la osteoporosis en caso
de que esté establecida.

Casos clinicos:

- Nifo de 14 anos diagnosticado de hipercalce-
mia (1,56 mmol/l) a los 13 afios, detectada casual-
mente en un estudio de epigastralgia. Se confirma
hiperparatiroidismo: 232 pg/ml. La gammagrafia
muestra dudoso AP retrotiroideo en el istmo, y la
ecografia tumoracioén paratiroidea derecha. Se rea-
liza paratiroidectomia derecha que confirma ade-
noma paratiroideo. Los controles postintervencion
son normales. El estudio de MEN1 es negativo, y el
de MEN2 esta pendiente.

- Nifa de 12 afios controlada desde los 10 afios por
presentar mutacion en el gen MEN1. A los 9 afos
se detecta hipercalcemia (1,44 mmol/l). Los contro-
les actuales muestran hipercalcemia persistente e
hiperparatiroidismo (69 pg/ml). Se realiza ecografia
cervical: nédulo en |6bulo tiroideo superior dere-
cho, e imagenes de adenomas paratiroideos infe-
riores bilaterales y probable superior izquierdo. La
gammagrafia paratiroidea y RMN cervical son nor-
males. La densitometria 6sea muestra osteoporosis
grave (T-score -49, Z-score -1). Se procede a pa-
ratiroidectomia de las glandulas superiores, siendo
imposible encontrar las inferiores, y autotrasplan-
te en antebrazo derecho. La anatomia patolégica
diagnostica hiperplasia. Postintervencion persiste
con hipercalcemia (1,44 mmol/l) e hiperparatiroidis-
mo (108 pg/ml). Se repiten gammagrafia: normal, y
ecografia: ndédulos tiroideos en ambos l6bulos infe-
riores. Ante sospecha de glandulas paratiroideas
inferiores localizadas intratiroideas se realiza PAAF,
que confirma dicho sospecha. Esta pendiente de
ser reevaluada por cirugia.

Conclusiones:
Presentamos dos casos de especial interés en Pe-
diatria:

El primero muestra la inespecificidad clinica de la
hipercalcemia. Por lo que es importante tener un
alto nivel de sospecha para detectarla, y establecer
un diagnostico y tratamiento adecuados.

El segundo es un caso inusual de localizacion intra-
tiroidea de las glandulas paratiroideas, con la difi-
cultad afadida de no captacion en la gammagrafia,
lo que complica la paratiroidectomia incluso en ma-
nos expertas. Ante hiperparatiroidismo persitente
tras paratiroidectomia es crucial continuar el estu-
dio en busca de localizaciones ectopicas de las
glandulas paratiroideas.
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YATROGENIA EN EL TRATAMIENTO DE UNA CRI-
SIS DE TETANIA GRAVE EN UN NINO CON HIPO-
PARATIROIDISMO POSTIROIDECTOMIA
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Garcia-Garcia

Hospital Virgen del Rocio / Endocrinologia Pediatri-
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Introduccion:

La administracion intravenosa de gluconato calci-
co puede producir flebitis y calcinosis de la piel y
partes blandas cincundantes de las zonas de ad-
ministracion. Esta complicacion debe prevenirse
con la administracion diluida de las sales de cal-
cio, preferiblemente por vias centrales o de grue-
so calibre, y con el tratamiento concomitante de la
hiperfosforemia que presentan los pacientes hipo-
paratiroideos.

Caso clinico:

Nifio de 6 tiroidectomizado de forma profilactica
para no desarrollar el carcinoma medular de ti-
roides por ser portador de una mutacion del pro-
tooncogén RET que predispone a la neoplasia en-
docrina multiple llA tras estudio genético familiar.
Presenta crisis hipocalcémica (calcio iénico 0,71.
mmol/L) con pérdida de consciencia, trismus man-
dibular y espasmo laringeo precisando varios bolos
y perfusién intravenosa de gluconato calcico para
recuperarse. Dos semanas mas tarde consulta por
dolor e imposibilidad para extender los codos. A la
exploracion se palpaban cristales en los trayectos
de las venas periféricas empleadas en ambos bra-
z0s. Se prescribid tratamiento oral con corticoides
y posteriormente tépico con tiosulfato sédico consi-
guiendo la fragmentacion de los cristales y su des-
aparicion total.
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Conclusion:

El tiosulfato sddico en presencia de sales célcicas
tiene una gran avidez para formar tiosulfato célcico,
que es muy soluble. Se ha descrito su utilizacion
por via tépica en calcinosis localizadas y por via
intravenosa en otras mas extensas y en casos de
calcifilaxia generalizada.
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HIPERPARATIROIDISMO PRIMARIO: ENDOCRI-
NOPATIA SILENTE

J. Sanchez Zahonero, S. Coronado Ferrer, D. Espa-
das Macia, M.J. Lopez Garcia
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Introduccion:

El hiperparatiroidismo primario (HPP) en la edad
pediatrica es extremadamente infrecuente. Su in-
cidencia exacta es desconocida. Esto probable-
mente se deba a que la mayoria de los casos se
descubren de forma accidental, al detectar una hi-
percalcemia en el contexto de algun cuadro clinico
que inicialmente no hacia sospechar esta entidad.

Objetivo:
Exponer los dos casos de HPP pediatrico que he-
mos tenido en nuestro centro en los ultimos 10 afios
para contribuir a un mejor conocimiento en este
problema.

Caso 1:

Nifia (14 afos) que consulta en Urgencias por
colico nefritico, descubriéndose litiasis ureteral
derecha. No antecedentes de interés. Se estudia
detectandose: Hipercalcemia (12,1 mg/dL), hipo-
fosfatemia (3,1 mg/dL), hipercalciuria (Ca/Cr 0,5
mg/g) y PTHi (165 pg/mL). Tras diagnosticar HPP se
realizan: 2 gammagrafias Tc99m-sestamibi (sin ha-
llazgos), ecografia y RMN cervical (n6dulo de 1x1
cm sospechoso de adenoma paratiroideo), densi-
tometria 6sea (osteopenia), estudio de NEM (nega-
tivo). Tratamiento: exéresis quirdrgica de adenoma
paratiroideo, con normalizacion de los niveles de
calcio, fosforo, PTH y de densidad ¢sea. No nuevos
problemas urolégicos.

Caso 2:

Nifia (11 afios) remitida a Endocrinologia Pediatrica
por obesidad. No antecedentes de interés. Aportan
andalisis objetivandose hipercalcemia (13,8 mg/dL)
e hipofosfatemia (3,2 mg/dL), por lo que se solicita
PTHi (329 pg/mL). A pesar de la grave hipercalce-
mia esta asintomatica. Se completa rapidamente el
estudio para tratar cuanto antes por la posibilidad
de complicaciones con riesgo vital (arritimias). Ori-
na (Ca/Cr 0,7 mg/g), gammagrafia Tc99m-sestamibi
(sin hallazgos), 2 ecografias cervicales (normales),

ecografia abdominal-urolégica (normal), estudio de
NEM (pendiente). Sospecha: hiperplasia paratiroi-
dea. Tratamiento quirdrgico pendiente.

Comentarios:

El diagnostico del HPP suele ser casual. Debemos
pensar en él ante una hipercalcemia. Los casos ex-
puestos demuestran que valores elevados de cal-
cio pueden ser completamente asintomaticos hasta
dar complicaciones, como sucede en la primera
paciente (litiasis renal). Queremos enfatizar la im-
portancia de determinar la calcemia en cualquier
analisis general, o ante clinicas banales sospecho-
sas de HPP (no presentes en los casos descritos).
El peligro es que puedan surgir complicaciones
graves (fundamentalmente renales y cardiacas).

Sefialar la escasa informacion que nos aporté la
gammagrafia, a pesar de la importancia que se le
concede en la literatura.
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HALLAZGO ACCIDENTAL DE GANGLIONEURO-
MA ABDOMINAL EN EL SEGUIMIENTO DE UNA
PACIENTE CON PSEUDOHIPOPARATIROIDISMO
la.

M. Ferrer Lozano, J.I. Labarta Aizpun, E. Mayayo
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Arriba Mufioz
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El pseudohipoparatiroidismo (PHP) es un cuadro de
resistencia a la PTH causado por una mutacion en
el gen de la subunidad a de la proteina G estimu-
ladora (GNAS). Requiere tratamiento con calcio y
calcitriol, evitando la hipercalciuria que puede dar
lugar a un dano renal irreversible. En el seguimiento
se aconseja la realizacion de ecografias abdomina-
les para descartar nefrocalcinosis.

Caso Clinico:

Nifia controlada en la consulta de endocrinologia
pediatrica desde el periodo neonatal por hipotiroi-
dismo primario congénito en tratamiento con tiroxi-
na. A los 2 afios de vida comenzd con calcificacio-
nes subcutaneas. La analitica, con disminucion de
los niveles de calcio (7,6 mg/dl) y calcio i6nico (3,68
mg/dl) y elevacién de la PTH (839 pg/ml) y del fos-
foro (6,9 mg/dl), y posteriormente el estudio genéti-
co (mutacion Asn264LysfsX35 en el exén 9 del gen
GNAS en heterozigosis) confirmaron el diagnéstico
de PHP tipo IA. En el estudio familiar se detecto la
misma mutacion en la madre y la hermana de 15
meses, que presentaba un cuadro clinico y bioqui-
mico similar. Al tratamiento con tiroxina se ahadio
carbonato calcico y calcitriol. En el seguimiento
clinico se aprecia fenotipo Albright con crecimiento
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en P25 y tendencia al sobrepeso y retraso motor
con coeficiente intelectual normal. A los 9,9 afos,
presenta talla: 133,7cms (-0,86 SDS), peso0:33,7
kgs (+0,18 SDS), IMC 20 kg/m2 (+0,77 SDS), TA:
115/70 mm. Fenotipo Albright. Calcificaciones sub-
cutaneas en espalda y extremidades. Estadio pu-
beral infantil, sin signos de virilizacion. Palpacion
abdominal normal. Clinicamente asintomatica. Ana-
litica con niveles plasmaticos de TSH, T4, calcio,
fésforo y calciuria normales. En la ecografia abdo-
minal se detecta tumoracion suprarrenal izquierda
de 66x38x44 mm, sin calcificaciones, que desplaza
el rifdn izquierdo. Las catecolaminas en orina y los
marcadores tumorales son negativos. Se procede
a su extirpacion quirdrgica completa, con estudio
anatomopatoldgico acorde con ganglioneuroma.

Comentario:

Los pacientes con PHP la no presentan un riesgo
tumoral elevado, ni se ha descrito previamente su
asociacion con la aparicion de ganglioneuromas.
El hallazgo en una ecografia abdominal de control
permitié el tratamiento precoz de dicho tumor, de
caréacter benigno pero que puede alcanzar grandes
dimensiones comprometiendo estructuras vecinas.

Hipotalamo-Hipofisis
doi: 10.3266/RevEspEndocrinolPediatr.pre2013.Apr. 193
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ESTUDIO PROSPECTIVO DE SECUELAS ENDO-
CRINOLOGICAS EN PACIENTES INGRESADOS
POR TRAUMATISMO CRANEOENCEFALICO
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A. Aragonés Gallego
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Introduccion:

El traumatismo craneoencefalico (TCE) ha demos-
trado ser una causa de alteracion de la funcion
hipofisaria en adultos y en nifios. Sin embargo, se
conoce poco acerca de la frecuencia y factores de
riesgo de padecer consecuencias endocrinol6gi-
cas tras un TCE en la infancia.

Objetivos:

Estudiar la funcion hipofisaria tras TCE en una
muestra pediatrica, e intentar identificar factores de
riesgo para su desarrollo.

Pacientes y métodos:

Estudio prospectivo de funcion hipofisaria en pa-
cientes con TCE que requieren ingreso. La grave-
dad del traumatismo se valora con la escala de
Glasgow y con la clasificacion de Marshall de lesio-

nes neurotraumaticas (LED I-VI). Cada paciente es
evaluado en el ingreso en las primeras 72h desde el
TCE, alos 3y a los 6 meses. En cada valoracion se
realiza anamnesis y exploracion fisica completas, y
determinacion de cortisol basal, ACTH, T4L, TSH,
iones, y prolactina. Se determina IGF1 y BP3 a los
0 y 6 meses. En aquellos pacientes con datos cli-
nicos y bioquimicos compatibles se realiza test de
hipoglucemia insulinica para valoracion de reserva
adrenal y funcion de GH.

Resultados:

Se analizan 33 pacientes (edad media de 5,7 afios,
rango 1 mes - 14 afos). El Glasgow medio fue de
13, con 2 TCE graves, 4 moderados y el resto le-
ves. De acuerdo a la clasificacion de Marshall 17
pacientes no tenfan lesion (2 de ellos con TCE mo-
derados), 12un LED I, 2 un LED V que precis6 eva-
cuacion quirdrgica (los 2 leves), y en 2 casos no se
realizd TAC craneal. La valoracion endocrinolégica
basal fue anormal en un 39%, en un 12% a los 3
meses y en un 18% a los 6. Ninguno de los pacien-
tes present6 sintomas que hicieran precisa la reali-
zacion de test dinamicos en el periodo de estudio,
aungue aun estan en seguimiento.

Comentarios:

En nuestra muestra se dan pocas alteraciones en-
docrinologicas y de sentido incierto, si bien hay
mas a los 6 que a los 3 meses, por lo que es con-
veniente continuar el seguimiento a 12 meses. Se
precisa ademas mayor numero de pacientes para
identificar factores de riesgo para desarrollar se-
cuelas endocrinolégicas.
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CRANEOFARINGIOMA EN LA EDAD PEDIATRICA:
EXPERIENCIA EN UN HOSPITAL TERCIARIO
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Introduccion:

Presentamos la serie de pacientes pediatricos
diagnosticados de craneofaringioma, tratados y se-
guidos en nuestro centro entre 1997 y 2012.

Materiales/métodos:

Revision retrospectiva de la historia clinica y entre-
vista con padres. Se evaluaron datos clinicos, ra-
dioldgicos, histolégicos y terapéuticos al diagnosti-
co y en revisiones regulares. El grado de reseccion
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