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Resumen

Introduccion: El sindrome de hiperparatiroidismo primario-tumor mandibular (HPTP-TM) es una causa
infrecuente de hiperparatiroidismo familiar ocasionada por una mutacion del gen CDC73 que predispone a
padecer hiperparatiroidismo primario en més del 95% de los portadores. En el 80% de pacientes la
enfermedad es uniglandular al diagnéstico en forma de adenomas (frecuentemente atipicos) o carcinomasy la
recidiva debido a un segundo adenoma metacrénico puede presentarse décadas después en un 25% de los
Casos.

Caso clinico: Presentamos el caso de un vardn de 41 afos diagnosticado de HPTP-TM (c.102; p.
(Asn35MetfsTer2) en heterozigosis en el gen CDC73. Como antecedentes familiares, su padre fue
intervenido por hiperparatiroidismo y present6 tumor mandibular, fallecido de ACV hemorragico alos 45
afos. Presentaba nefrocalcinosis, microlitiasis urinarias con proteinuria en seguimiento por Nefrologia. En
2010 se realiz6 cirugia en centro externo por HPTP detectado araiz de hipercalcemiagrave. Laecografiay
gammagrafia preoperatorias sugerian adenoma en ambas glandul as paratiroideas inferiores. Se realizd una
exploracion cervical resecando las glandulas paratiroides inferior derecha e izquierda. La anatomia

patol 6gica confirmd adenomas paratiroideos derecho atipico de 3,8 cm eizquierdo de 2,1 cm. Como
incidencias, €l paciente present6 una pardlisis recurrencial derecha permanente por 1o que en 2015 serealiz
unatiroplastia medializadora. Los niveles de calcio sérico y de PTH se mantuvieron normales, hasta que en
2022 present6 unarecidiva (calcio 11,1 mg/dL, PTH 104 pg/mL, Vit D 48 ng/mL), motivo por e que
consultd en nuestro centro. Las pruebas de |ocalizacion preoperatorias (ecografia, gammagrafiay PET-
Colina) concordaban en unarecidivainferior izquierda. Se realizd una cervicotomia iterativa con exploracion
izquierda guiada por autofluorescenciay realizada con neuromonitorizacion continua intraoperatoriasin
incidencias. Seidentificd un nédulo en polo inferior tiroideo poco sugestivo de adenoma paratiroi deo
macroscopicamente, pero con autofluorescencia marcada por |o que se extirpo y el andisis

anatomopatol 6gico intraoperatorio confirmo que se trataba de un adenoma paratiroideo de 760 mg. Se
identifico la glandula paratiroides superior derecha normal, autofluorescente, con laintensidad similar. Los
niveles de PTH intraoperatoria descendieron de 132 pg/mL a 23 pg/mL y el paciente fue dado de altaalas 24
horas sin incidencias.

Discusion: EI HPTP en pacientes con sindrome de HPT-TM suelen ser uniglandular y benigno (aunque €l
riesgo de carcinoma paratiroideo es mucho mayor, hasta en un 15%). Si las pruebas de localizacion
preoperatorias son coincidentes, esta aceptado realizar una exploracién unilateral, si bien se recomienda
realizar PTX subtotal como opcién de inicio en los no localizados por elevada tasa de recurrencia. No existe
una recomendacion formal en cuanto a asociar timectomia. Larecurrenciareflejada en la escasa literatura
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esta en torno a un 23% con un rango de 5- 27 afios. Estos pacientes deben tener un seguimiento a largo plazo,
idealmente en un centro de alto volumen. La utilizacion de autofluorescencia durante la exploracion cervical
en cirugia de recidivade HPTP-TM puede ser de gran ayuda.
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