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aneurismatica de la arteria cardtida interna a su paso por el
seno cavernoso izquierdo, con impronta en el margen lateral
del mismo (fig. 1B).

La silla turca vacia es una situacion poco frecuente en
pacientes jovenes, pero su prevalencia aumenta con la
edad, llegando en algunas series hasta el 48% en la octava
década®3, con un claro predominio entre mujeres. Uno de
cada 4 pacientes que la presentan padecen déficits aislados
de alguna hormona hipofisaria, especialmente de hormona
de crecimiento, pero el panhipopituitarismo esta presente
Unicamente en un 4,2-10,4% de los casos®. El diagnéstico
suele llevarse a cabo tras la aparicion de clinica secundaria a
las alteraciones hormonales o bien de forma incidental. En
un ndmero reducido de casos son los sintomas secundarios a
hipertension intracraneal los que conducen al diagndstico.
Estas situaciones se han de tratar mediante derivaciones
ventriculo-peritoneales, ademas de la sustitucion hormonal
de los ejes afectos.

Respecto a los aneurismas intracraneales, su prevalencia
en la poblacién general es del 1-6% segln las series®”. Se
han descrito como causa de hipopituitarismo algunos casos
en los que el aneurisma esta localizado en la arteria
comunicante anterior, aunque son excepcionales®. En la
mayoria de ocasiones son asintomaticos, pero pueden ser
potencialmente muy graves en caso de ruptura y hemorragia
subaracnoidea.

En definitiva, la presencia de panhipopituitarismo
diagnosticado en la edad adulta, junto a alteracion de
los nervios oculomotores, sugiere fuertemente la presencia
de un macroadenoma hipofisario e invasion del seno
cavernoso como diagndstico mas probable. Sin embargo,
el caso aqui referido presentaba dos entidades indepen-
dientes: silla turca vacia como causa de hipopituitarismo
y dilatacion aneurismatica de la arteria carétida a su paso
por el seno cavernoso como causa de paralisis del v par
craneal.
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Hiperparatiroidismo primario
por carcinoma de paratiroides

Primary hyperparathyroidism due to
parathyroid carcinoma

El carcinoma de paratiroides (CP) es una forma de presen-
tacion poco frecuente de hiperparatiroidismo primario
(< de 1% de los casos)'. Su etiologia es desconocida,
aunque se han descrito casos en relacion a irradiacion
cervical previa, enfermedad renal terminal, asi como en el
contexto de sindromes genéticos asociados, como el
sindrome de hiperparatiroidismo-tumor de mandibula que
se caracteriza por la agregacion de tumores paratiroideos y
tumores dseos mandibulares y se asocia con mutaciones en
el gen HRPT-2 (localizado en el cromosoma 1)>3. A
diferencia de los tumores benignos, el CP no muestra
predileccion por el sexo femenino y la edad de aparicion

es mas temprana (en la quinta década de la vida)*. El
diagnostico definitivo es anatomopatoldgico, aunque algu-
nos hallazgos, como una sintomatologia marcada derivada
de la hipercalcemia, concentraciones muy elevadas de
calcio y paratirina (PTH) y la presencia de una masa cervical
palpable o paralisis recurrencial acompanante pueden ser
sugestivos de malignidad.

Presentamos el caso de un varon de 71 afos que fue
remitido a la consulta por haberse detectado una concen-
tracion de calcio en plasma elevada (13,8 mg/dl) en una
analitica de control. Como antecedentes personales desta-
caban hipertension arterial, crisis parciales complejas, litiasis
vesical y neurinoma del v par izquierdo, que habia sido
tratado con radioterapia el afo anterior. El paciente referia
astenia severa de meses de evolucién como Unico sintoma
destacable. En la exploracion fisica presentaba un peso de
75kg que se correspondia con un indice de masa corporal de
26,97 kg/m?, asi como una presion arterial de 146/86 mmHg.
La exploracion cervical, al igual que el resto de la exploracion
fisica, no reveld hallazgos significativos. Se decidi6 ingreso
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Figura 1 Ecografla cervical en la que se observa la presencia
de un nddulo de 1,8 x 1,4 cm. compatible con adenoma de
paratiroides inferior derecho.

hospitalario para completar el estudio solicitando calcio,
fosforo, creatinina, fosfatasa alcalina, paratirina intacta
(PTHi), 25 hidroxivitamina D, aclaramiento de creatinina y
calcio en orina de 24h (calcio de 13,5mg/dl [8,5-10,5],
fosforo de 1,6 mg/dl [2,3-3,7], creatinina de 1,4mg/dl
[0,5-1,3], fosfatasa alcalina de 172U/l [25-155], PTHi de
387 pg/ml [37-73], 25 hidroxivitamina D 16 ng/ml [12-54],
volumen de orina de 24h de 5,5 litros, aclaramiento de
creatinina de 98 ml/min y calcio en orina de 24 h de 611 mg/d
[110-250]). Asimismo, se realizo una ecografia cervical que
objetivo la presencia de un posible adenoma de paratiroides
inferior derecho de 1,8 x 1,4cm (fig. 1), y una ecografia
abdominal en la que se observaba litiasis renal bilateral como
hallazgo principal. A su ingreso, el paciente presentaba
clinica compatible con trombosis venosa profunda en el
miembro inferior izquierdo, lo que obligd a llevar a cabo una
ecografia-doppler a ese nivel, que confirmo la presencia de
trombosis de todo el sistema profundo. Durante el ingreso se
instaur6 tratamiento con sueroterapia, furosemida,
bifosfonatos y corticoides, normalizandose las cifras de
calcio. Al alta se solicitd gammagrafia de paratiroides con
tecnecio

99m-sestamibi (99mT-MIBI), con depdsito intenso a nivel de la
glandula paratiroidea inferior derecha (fig. 2). Se decidi6
tratamiento quirtrgico con exploracion de las cuatro
glandulas paratiroideas y reseccion de la glandula
paratiroides inferior derecha. El examen histopatologico de
la pieza quirtrgica objetivd una proliferacion epitelial de
células paratiroideas, con células constituidas en estructuras
trabeculares o miniacinares, en areas de disposicion
monoétona y con escasa atipia. La capsula se encontraba
penetrada y se observaba afectacion vascular. El diagnostico
final fue de carcinoma bien diferenciado de paratiroides.
Debido a la infiltracion vascular y a la persistencia de
hipercalcemia, se decidi6 completar la cirugia realizandose
en un segundo tiempo una hemitiroidectomia derecha. Tras la
segunda intervencion, el paciente present6 una hipocalcemia
grave, por lo que de forma temporal recibi6 tratamiento con
suplementos de calcio y vitamina D. En el momento actual,
tras tres anos transcurridos desde la intervencion quirdrgica,
el paciente se encuentra asintomatico, con determinaciones
analiticas y pruebas de imagen dentro de la normalidad. Se ha
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Figura 2 Gammagrafia de paratiroides con tecnecio 99m-
sestamibi que muestra foco de hipercaptacion en el polo
inferior de lobulo tiroideo derecho.

realizado estudio genético para descartar la mutacion del gen
HRPT-2, que result6é negativo.

Afortunadamente, el CP es una causa excepcional de
hipercalcemia dependiente de PTH. La clinica que desarro-
llan los pacientes de forma casi constante consiste en fatiga,
debilidad, pérdida de peso, anorexia, nauseas, vomitos,
poliuria y polidipsia. La afectacion renal (nefrolitiasis,
nefrocalcinosis e insuficiencia renal), asi como a nivel 6seo
(dolor, osteopenia, osteitis fibrosa quistica y fracturas
patologicas) es mucho mas frecuente en el CP que en el
hiperparatiroidismo primario por causas benignas®. En
nuestro paciente, la asociacion con una trombosis venosa
profunda amplia el espectro de sintomas clinicos. Puede
aparecer una masa cervical palpable en un 30-76% de los
pacientes, asi como una paralisis recurrencial acompaiante®.
Es relativamente frecuente una calcemia de 3-4mg/dl por
encima de los limites de la normalidad, junto con elevaciones
de PTH de 3-10 veces sobre los valores de referencia.

El diagnostico preoperatorio de carcinoma de paratiroides
es dificil y complejo y se sustenta principalmente en los
hallazgos clinicos, bioquimicos y radioldgicos. No se reco-
mienda el estudio citoldgico mediante puncion-aspiracion
con aguja fina (PAAF) ya que se ha demostrado poco rentable
y existe un riesgo potencial de diseminacion tumoral
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secundario al procedimiento’. La ecografia cervical puede
orientar el diagndstico y ofrecer una caracterizacion del CP
consistente en la presencia de masas hipoecoicas, general-
mente grandes, de ecogenicidad no homogénea, con
contornos lobulados y con una relacion profundidad/anchura
> de 1 en el 95% de los casos. De este modo puede
diferenciarse del adenoma de paratiroides, que es mas
pequeno, hipoecoico, de ecogenicidad homogénea, bordes
lisos y relacion profundidad/anchura <1 en el 95% de los
casos®. Igualmente, la deteccion ecografica de invasion de
estructuras adyacentes orienta el diagnostico hacia el CP.
Otras pruebas de imagen tales como la tomografia compu-
tarizada, la resonancia magnética o la gammagrafia con 99mT-
MIBI no permiten diferenciar benignidad de malignidad aunque
son Utiles en la planificacion de la reseccion completa, y
aportan informacion sobre la situacion exacta de la lesion, asi
como en la identificacion de recurrencias y metastasis locales y
a distancia. La tomografia por emision de positrones (PET) se
ha empleado cuando el resto de técnicas ofrecen un resultado
negativo, equivoco o indeterminado, aunque parece carecer
de utilidad en la diferenciacion entre benignidad y malignidad
de las lesiones.

El tratamiento de eleccion del CP, ya sea primario o
recurrente, es quirtrgico’>°. Los pacientes en los que se
sospecha CP antes de la intervencion deben ser sometidos a
exploracion de las 4 glandulas y reseccion en bloque
de la glandula paratiroidea afecta junto con el lébulo
tiroideo ipsilateral. En cuanto al manejo del carcinoma
diagnosticado en el postoperatorio precoz, si la histopato-
logia indica agresividad tumoral con invasion vascular o
capsular o el paciente permanece hipercalcémico, esta
indicada la reexploraciéon cervical'®. Por ese motivo, en
nuestro paciente se completd la cirugia en un segundo
tiempo. Tras la intervencion quirurgica, la complicacién mas
frecuente que aparece en un 40-50% de los casos es
la hipocalcemia, que puede llegar a ser grave, si bien en
la mayoria de los casos cursa de forma transitoria. Aunque
tradicionalmente el CP se ha considerado un tumor no
radiosensible, algunos grupos han utilizado tratamiento
adyuvante con radioterapia posquirurgica y describen una
menor incidencia de recurrencias''. La quimioterapia no ha
demostrado eficacia y no existen pautas definidas de
tratamiento.

En cuanto a la evolucion natural, se considera a este tumor
como de crecimiento lento, pero tiende a infiltrar estructuras
adyacentes (tiroides, nervio laringeo recurrente, traquea o
esofago). La enfermedad tiene una clara tendencia a la
recurrencia local, cuyas tasas oscilan entre el 33 y el 78%. El
tiempo medio entre la cirugia y la primera recurrencia es de 3
afos'. Las metastasis ocurren habitualmente de forma tardia
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comprometiendo los ganglios linfaticos cervicales (30%), el
pulmoén (40%) y el higado (10%), entre otras posibles
localizaciones'. Esto hace recomendable un seguimiento
de los pacientes por tiempo indefinido, en el que ha de
realizarse una valoracion cuidadosa que identifique de forma
precoz las posibles recurrencias de la enfermedad.
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