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OBJETIVO: El hiperparatiroidismo (HPT) primario es
una afección rara en los niños. Hemos revisado
nuestra experiencia con el HPT para describir mejor
a los pacientes que lo presentan.

MÉTODOS: Revisión retrospectiva monoinstitucio-
nal de los pacientes menores de 19 años a quienes
se realizó una resección de las paratiroides por HPT
primario en el período 1970-2000.

RESULTADOS: Se encontraron 52 pacientes. La me-
diana de edad fue de 16,8 años (límites, 4-18,9) con
una proporción entre el sexo femenino y el masculi-
no de 3:2. El 85% presentaba unos valores elevados
de hormona paratiroidea (PTH) y el 15% unas cifras
inapropiadamente normales de PTH durante la hi-
percalcemia. El calcio sérico estaba elevado en todos
los pacientes, excepto en 2 con neoplasias endocri-
nas múltiples (MEN) IIA, y 1 con HPT familiar no
MEN, pero ambos presentaban unas concentracio-
nes elevadas de PTH. Los valores de fosfatasa alcali-
na eran significativamente mayores en los niños con
una afección ósea documentada (p < 0,01). En mo-
mento de la presentación, 41 pacientes (79%) se ha-
llaban sintomáticos, y 23 (44%) sufrían lesiones en
los órganos efectores (nefrocalcinosis, nefrolitiasis,
pancreatitis aguda o afección ósea). Treinta y cuatro
pacientes (65%) presentaban un adenoma aislado;
se identificó hiperplasia en 16 pacientes (27%), el
57% de los cuales fue diagnosticados de MEN-I. Las
complicaciones a corto plazo fueron la hipocalcemia
transitoria en 29 pacientes (56%) y la parálisis transi-
toria de las cuerdas vocales en 2 (4%). Hubo compli-
caciones significativas a largo plazo a causa de una
hipocalcemia permanente en 2 pacientes (4%) y no
se observó ninguna lesión del nervio recurrente la-
ríngeo. No se identificaron anomalías paratiroideas
durante la exploración en 4 (8%) niños. Se logró el
control en el 98% de los pacientes durante un plazo
medio y mediano de 13 años. Se consiguió la resolu-
ción de la hipercalcemia en el 94% de los casos.

CONCLUSIÓN: El diagnóstico del HPT primario infan-
til es frecuentemente tardío; el proceso suele ser sin-
tomático y presenta una morbilidad significativa. En
los niños con sospecha de HPT, el estudio de los va-
lores séricos de calcio y PTH tiene valor diagnóstico
en el 100% de los casos. La resección paratiroidea es
eficaz para restaurar los valores de calcemia, presen-
ta pocas complicaciones y es el tratamiento de elec-
ción en los niños con hiperparatiroidismo primario.

El hiperparatiroidismo (HPT) afecta predominante-
mente a los adultos (incidencia de 1/1.000) y es muy
raro en el niño (incidencia de 2-5/100.000)1-6. Así pues,
el médico a menudo no comprueba los valores séricos
de calcio y hormona paratiroidea (PTH) al valorar a un
niño con trastornos inespecíficos, como poliuria, aste-
nia, anorexia, adelgazamiento, dolores abdominales,
náuseas y vómitos7,8. Esta conducta lleva a un retraso en
el diagnóstico de los trastornos paratiroideos infantiles,
hasta que se produce una afección significativa en los
órganos efectores8. El tratamiento quirúrgico es muy
eficaz para reducir la calcemia en la mayoría de estos
pacientes, pero es posible que no reviertan las lesiones
ya existentes en los órganos6.

Todos los procesos que afectan a las glándulas parati-
roides en el niño requieren la resección paratiroidea para
su tratamiento definitivo. Estos procesos incluyen el hi-
perparatiroidismo primario, secundario y terciario, que
pueden producirse por una afección única (adenoma) o
multiglandular (hiperplasia), y en raras ocasiones por un
carcinoma paratiroideo. El HPT suele ser esporádico y
habitualmente su causa es un adenoma paratiroideo. Sin
embargo, el HPT puede producirse también en el con-
texto de los síndromes de neoplasias endocrinas múlti-
ples (MEN) I o II, o en el HPT familiar no MEN, como
consecuencia de unas paratiroides multiglandulares9. El
diagnóstico de estos procesos en el niño puede ser pro-
blemático y se basa principalmente en los resultados de
los análisis séricos. Los avances logrados en las deter-
minaciones séricas de calcio y PTH y en la localización
de las paratiroides por ecografía, tomografía computari-
zada (TC), resonancia magnética (RM) y gammagrafía
con sestamibi, han aumentado la eficacia en la detección
y el tratamiento de los procesos paratiroideos.

El HPT primario abarca un amplio panorama que in-
cluye el adenoma paratiroideo aislado esporádico y la
hiperplasia paratiroidea relacionada con el HPT MEN y
familiar no MEN. El adenoma paratiroideo es un tumor
benigno y es la causa más frecuente de HPT en los pa-
cientes jóvenes5. El síndrome MEN-I es una endocrino-
patía que se caracteriza por la hiperplasia de las células
paratiroideas y neoplasias hipofisarias y de las células
insulares pancreáticas. El síndrome MEN-IIA compren-
de el carcinoma medular del tiroides, el feocromocitoma
y, ocasionalmente, el hiperparatiroidismo. El HPT fami-
liar no MEN es un proceso hereditario distinto de MEN-
I y MEN-IIA; se caracteriza por una historia familiar de
HPT, cambios adenomatosos y ausencia de otras carac-
terísticas MEN. En todos los procesos que acabamos de
citar, la demostración de unos valores séricos de PTH
anormalmente elevados, o inapropiadamente normales,
es esencial para distinguir el HPT de otras etiologías de
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hipercalcemia. En todos los casos, la resección quirúrgi-
ca es el tratamiento de elección para el HPT en los
niños1,2,5,6,10-12.

La mayor parte de la bibliografía sobre el HPT en los
pacientes pediátricos se ha limitado a observaciones clí-
nicas y series cortas. Incluso en las series más amplias
de “pacientes jóvenes” han predominado los sujetos ma-
yores de 18 años12. Allo et al5 estudiaron a 53 pacientes,
35 de los cuales tenían más de 19 años de edad. La ma-
yor serie publicada sobre el HPT primario esporádico
fue la de Harman et al6, con 33 pacientes menores de 19
años. En el presente estudio informamos acerca de la
cohorte más numerosa de niños y adolescentes menores
de 19 años a quienes se realizó una resección paratiroi-
dea por HPT primario.

MÉTODOS

En todos los participantes en el estudio se obtuvo la autoriza-
ción de la junta de revisión institucional (IRB) y el consenti-
miento del paciente o los padres. El estudio es una revisión re-
trospectiva de las historias clínicas de todos los pacientes
menores de 19 años a quienes se realizó una resección paratiroi-
dea por HPT primario en la Mayo Clinic de Rochester, Minne-
sota, entre 1970 y 2000. Después de la revisión inicial de 61 pa-
cientes, se excluyó a 3 niños a quienes se extirparon unas
glándulas paratiroides normales en el curso de una tiroidecto-
mía. Se excluyó además a otros 6 niños: 1 con hipercalcemia hi-
pocalciúrica familiar, 2 con hiperparatiroidismo secundario, 2
con quistes paratiroideos y 1 cuyo diagnóstico final no estaba
claro. En las 52 historias restantes se revisó la presentación clí-
nica, los datos analíticos preoperatorios, los estudios radiológi-
cos, los hallazgos operatorios, la anatomía patológica, el curso
postoperatorio, los datos radiológicos, los hallazgos operatorios,
la anatomía patológica, el curso postoperatorio y los valores
postoperatorios de PTH y calcemia. Para analizar el seguimien-
to se revisaron las visitas después del alta a un médico de nues-
tra institución, y en algunos casos las entrevistas telefónicas.

En el análisis estadístico se emplearon la prueba de la χ2 o la
prueba exacta de Fisher, utilizadas para investigar la asociación
de las operaciones únicas y múltiples con los suplementos de
calcio y la hipocalcemia transitoria y permanente. Debido a la
naturaleza no gaussiana de los datos, se utilizaron las pruebas no
paramétricas de significancia para valorar los factores continuos.
Se empleó la prueba de la suma de rangos de Wilcoxon para va-
lorar las diferencias en la edad en que se efectuó el diagnóstico,
entre uno y otro sexo; en las cifras de fosfatasa alcalina, entre los
casos con o sin afección ósea, y en la fosfatasa alcalina, entre ad-
ministración o no de suplementos cálcicos. Se empleó la prueba
de Kruskal-Wallis para valorar la relación entre el tipo de diag-
nóstico y la edad en el momento de efectuarlo. Se consideraron
estadísticamente significativos los valores de p ≤ 0,05.

RESULTADOS

Datos demográficos de los pacientes

En la revisión se incluyó a 52 pacientes con una edad
mediana de 16,8 años en el momento de la presentación
(límites, 4,9-18,9). La mayoría de los pacientes se pre-
sentaron a la consulta entre los 15 y los 18 años de edad.
No se observaron diferencias significativas de edad en
el momento de la intervención basada en el diagnóstico,
aunque los pacientes MEN-IIA se presentaron a unas
edades ligeramente menores (media de 11,7 años, en
comparación con 16 años en todos los demás). Hubo 31
niñas y 21 varones, con una proporción de 3:2. No hubo
diferencias estadísticamente significativas en los proce-
sos anatomopatológicos entre ambos sexos (tabla 1). Sin
embargo, los adenomas paratiroideos y los síndromes
MEN ocurrieron con más frecuencia en las niñas. En to-
tal, 36 pacientes presentaban un adenoma; 10 pacientes,
MEN-I; 3 pacientes, MEN-IIA, y 3 pacientes, HPT fa-
miliar no MEN.

20

15

10

5

0

Sexo

E
d
a
d
 e

n
 l
a
 i
n
te

rv
e
n
c
ió

n
 (

a
ñ
o
s
)

Mujeres VaronesFig. 1. Sexo y edad
de los pacientes en el
momento de la inter-
vención.

65



Presentación

De nuestros 52 pacientes, 41 (79%) se hallaban sinto-
máticos en el momento de la presentación. Los síntomas
de presentación más comunes fueron: astenia y somno-
lencia (35%), cefaleas (35%), nefrolitiasis (33%), náu-
seas (29%), dolores abdominales (25%), vómitos (23%)
y polidipsia (21%) (tabla 2). La mayor frecuencia de los
síntomas se observó en los pacientes con síndrome
MEN-I o adenoma (tabla 3). Fue más común que se re-
trasara el diagnóstico del HPT. En 19 pacientes en los
que pudimos averiguar la cronología específica del co-
mienzo de los síntomas, la mediana del tiempo transcu-
rrido hasta que se estableció el diagnóstico fue de 24
meses (límites, 1-60).

En nuestra serie se descubrieron antecedentes familia-
res de disfunción paratiroidea en 16 pacientes (31%). En
los casos de adenoma, sólo 1 paciente presentaba una
historia familiar positiva (1,8%); en cambio, se identifi-
có dicha historia en los 10 pacientes con MEN-I, en los
3 con HPT familiar y en 2 de los 3 pacientes con MEN-
IIA. Los niños con síndrome MEN se presentaron con
antecedentes familiares de dicha afección o con un HPT
sintomático, que más tarde se diagnosticó de MEN. La
enfermedad paratiroidea fue el primer síntoma de pre-
sentación en todos los pacientes MEN. No hubo ningún
caso con exposición previa a radiaciones.

Los resultados de la exploración física fueron en gran
parte irrelevantes. Sólo en 4 pacientes había una masa
paratiroidea palpable, generalmente de 1 cm de tamaño,
solitaria, móvil e indolora a la palpación. Había adeno-
patías cervicales en 5 pacientes, y 1 paciente presentaba
una adenopatía supraclavicular. Como hecho de interés
cabe resaltar que ningún niño con adenopatía tenía una
masa paratiroidea palpable. No hubo otros hallazgos
significativos en la exploración física.

Datos analíticos y radiológicos

Fueron notables diversos resultados analíticos y ra-
diológicos. Las cifras medianas de la PTH sérica fueron
de 60 µleq/ml (n = 39; límites, 19-1.700) por radioinmu-
noanálisis (RIA) (normal < 40 µleq/ml), y de 8,1 pmol/l
(n = 14; límites, 3,1-34) por análisis inmunoquimiolu-
minométrico (ICMA) (normal = 1,0-5,2 pmol/l). La
PTH sérica estaba aumentada en 44 niños (85%), mien-
tras que los 8 restantes (15%) presentaban unos valores
de PTH inapropiadamente normales. Otros datos de la-
boratorio anormales fueron los siguientes: calcio sérico
(elevado en el 89% de los pacientes y en el 100% de los
casos de adenoma y del síndrome MEN-I), fósforo (bajo
en el 50% de los casos), cociente cloro/fosfato (elevado
en el 61%) y fosfatasa alcalina (aumentada para la edad
en el 29%) (tabla 4). Además, las concentraciones de
fosfatasa alcalina eran significativamente mayores en
los pacientes con una afección ósea documentada (me-
diana, 654 U/l; límites, 156-6.256; n = 9), en compara-
ción con los pacientes sin dicha afección (mediana, 240
U/l; límites, 70-1.470; n = 19) (p < 0,01). Los pacientes
con hipocalcemia sintomática postoperatoria presenta-
ban un valor preoperatorio de fosfatasa alcalina más ele-
vado (mediana, 360; límites, 59-6.256; n = 21), en com-
paración con los pacientes sin hipocalcemia sintomática
(mediana, 275; límites, 38-1.470; n = 23), pero la dife-

rencia no alcanzó significación estadística, dada la gran
variación observada entre los valores.

Los estudios utilizados en la localización preoperato-
ria fueron los siguientes: ecografía (en el 42% de los pa-
cientes), resonancia magnética nuclear (14%), tomogra-
fía computarizada (8%), gammagrafía (6%) y
angiografía selectiva (2%). La ecografía fue el procedi-
miento más frecuente, con una sensibilidad del 86%,
una especificidad del 67% y un valor predictivo positivo
del 95%. En 4 de 24 casos el resultado fue incorrecto,
con 1 falso positivo y 3 falsos negativos.

Lesiones de los órganos efectores

Nuestros pacientes presentaron una incidencia signifi-
cativa (44%) de lesión de los órganos efectores por el
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TABLA 1. Número (%) de pacientes, por sexos, 
para cada diagnóstico

Diagnóstico Mujeres Varones

Adenoma 21 (58) 15 (42)
MEN-I 6 (60) 4 (40)
MEN-IIA 3 (100) 0
HPT familiar 1 (33) 2 (67)
Total 31 (60) 21 (40)

MEN: neoplasias endocrinas múltiples; HPT: hiperparatiroidismo.

TABLA 2. Síntomas y lesión de los órganos efectores 
en el momento de la presentación

Lesión de los órganos efectores
Nefrolitiasis 17 (33%)
Afección ósea 11 de 32 (34%)*

Nefrocalcinosis 1 de 13 (8%)
Queratopatía en banda –
Pancreatitis aguda 4 (7%)

Síntomas
Astenia 18 (35%)
Cefaleas 18 (35%)
Náuseas 15 (29%)
Dolores abdominales 13 (25%)
Vómitos 12 (23%)
Polidipsia 11 (21%)
Diarrea 9 (17%)
Depresión 7 (14%)
Artralgias 7 (14%)
Adelgazamiento > 4,5 kg 6 (11%)
Irritabilidad 6 (11%)
Poliuria 5 (10%)
Estreñimiento 5 (10%)
Irregularidad menstrual 5 (10%)
Vértigos 5 (10%)
Dolores de espalda 5 (10%)
Fracturas óseas 5 (10%)
Insomnio 4 (8%)
Anorexia 4 (8%)
Nerviosismo 4 (8%)
Epistaxis 2 (4%)

*Incluye fracturas y signos radiológicos de afección ósea.

TABLA 3. Número (%) de pacientes sintomáticos 
en el momento de la presentación, por diagnósticos

Diagnóstico Sintomáticos Asintomáticos

Adenoma 31 (86) 5 (14)
MEN-I 9 (90) 1 (10)
MEN-IIA 0 3 (100)
HPT familiar 1 (33) 2 (67)
Total 41 (79) 11 (21)

MEN: neoplasias endocrinas múltiples; HPT: hiperparatiroidismo.
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HPT: nefrocalcinosis, nefrolitiasis y afección ósea (tabla
2). De los 11 niños con afección ósea documentada, 5
presentaron fracturas y en el resto había signos radioló-
gicos de osteopenia u osteólisis. La afección ósea era
más frecuente en los pacientes más jóvenes (mediana,
15,3 frente a 17,3 años; p = 0,02), aunque el significado
clínico de esta diferencia no fue apreciable. Sin embar-
go, la amplia categoría de las lesiones en los órganos
efectores no fue más común en los pacientes de menor
edad. El 83% de los pacientes con estas lesiones presen-
taba un adenoma paratiroideo. En 6 pacientes la afec-
ción de los órganos efectores era múltiple, y en todos
estos niños había un adenoma paratiroideo; 5 se presen-
taron con nefrolitiasis y afección ósea, y en 1 coexistían
nefrolitiasis y nefrocalcinosis. Sin embargo, dado el pe-
queño tamaño de la muestra y la variabilidad de los pa-
rámetros, los resultados no alcanzaron significación es-
tadística. Ningún paciente presentó queratopatía en
banda ni calcinosis subcutánea documentadas.

Hallazgos quirúrgicos y anatomía patológica

El tratamiento operatorio consistió en una exploración
quirúrgica cervical, con paratiroidectomía de una sola
glándula en el adenoma aislado, y paratiroidectomía
subtotal con autotrasplante en la enfermedad glandular
múltiple o hiperplasia. Los hallazgos operatorios y ana-
tomopatológicos incluyeron glándulas ectópicas identi-
ficadas en 5 pacientes (9,6%), entre ellos 1 adenoma in-
tratímico, 1 adenoma intratímico mediastínico y 2 casos
de glándulas hiperplásicas localizadas en el interior de
la glándula tiroides. En 1 paciente se identificaron 5
glándulas. En 34 niños (65%) había un adenoma único,
y en 22 de ellos (65%) estaba afectada una glándula su-
perior. La mediana del peso de los adenomas resecados
fue de 450 mg (límites, 90-9.760). La hiperplasia parati-
roidea fue el siguiente tipo anatomopatológico más co-
mún, identificada en 14 pacientes (27%), 8 (57%) de
ellos con el síndrome MEN-I. También se identificó la
presencia de hiperplasia en 3 pacientes con HPT prima-
rio aislado, en 2 con MEN-IIA y en 1 con HPT familiar
no MEN. No se constató ningún caso de adenomas múl-
tiples o carcinomas paratiroideos. No se identificaron
anomalías paratiroideas durante la exploración en 4
(8%) niños. Dos de estos pacientes se hallaban sintomá-
ticos, con calcemia normal pero con valores elevados de
PTH, y posteriormente la calcemia permaneció normal.
En otro niño con hipercalcemia, la biopsia de las 4 glán-

dulas puso de manifiesto un tejido normal; en una ex-
ploración cervical y torácica alta efectuada más tarde
tampoco se identificó ningún proceso patológico, y el
paciente sigue hipercalcémico. El último paciente pre-
sentaba un HPT familiar con hipercalcemia, se le extir-
paron 3,5 glándulas y actualmente requiere suplementos
de calcio.

Complicaciones postoperatorias

Se produjeron complicaciones a corto plazo (90 días)
en un cierto número de pacientes tras la resección parati-
roidea. En 29 sujetos (56%) se observó una hipocalcemia
transitoria postoperatoria, confirmada bioquímicamente,
con parestesias (36%), signo de Chvostek positivo (31%)
o signo de Trousseau positivo (7%), en los 3 días si-
guientes a la intervención. Dieciséis de los 24 pacientes
con hipocalcemia sintomática recibieron suplementos de
calcio. En 2 niños (4%) se observaron también síntomas
del sistema nervioso central o del aparato locomotor, con
cefaleas migrañosas, espasmos, lenguaje confuso, teta-
nia, astenia o artralgias crónicas. En el 4% de los pacien-
tes se observó una parálisis transitoria de las cuerdas vo-
cales, diagnosticada por laringoscopia directa.

Fue necesario realizar intervenciones múltiples en 9
pacientes (17%), con un total de 61 intervenciones en
los 52 sujetos del estudio. De estos 9 pacientes, 4 fueron
operados inicialmente en otros centros hospitalarios,
pero continuaron hipercalcémicos. Después de la rein-
tervención en nuestro centro, 1 paciente quedó hipocal-
cémico y en los restantes se resolvió su HPT. Los otros
5 pacientes que requirieron una nueva intervención ha-
bían sido operados inicialmente en nuestro centro. Tres
pacientes presentaron un buen resultado inicial, pero de-
sarrollaron un segundo adenoma años más tarde (lími-
tes, 5-16). Uno de estos pacientes sigue teniendo proble-
mas por una ligera hipercalcemia; los demás se hallan
normocalcémicos. En los 2 pacientes restantes persistía
la hipercalcemia inmediatamente después del primer
procedimiento. En uno de ellos se practicó una explora-
ción en la que se hallaron 3 glándulas normales. En una
reexploración posterior se identificó una glándula ade-
nomatosa en el timo, y tras su escisión se resolvió la hi-
percalcemia. En el otro paciente se biopsiaron las 4
glándulas, que anatomopatológicamente fueron norma-
les. El paciente siguió hipercalcémico, y en una explora-
ción cervical y torácica ulterior no se descubrió ninguna
causa del HPT. Por tanto, se logró inicialmente el éxito

TABLA 4. Mediana (límites) de las cifras de laboratorio en el momento de la presentación, por diagnósticos

Diagnóstico PTH (IRMA) PTH (RIA) Calcio Calcio iónico Fósforo Fosfatasa alcalina Cl-/fosfato

Límites normales 1,0-5,2 pmol/l < 40 µleq/ml 9,1-10,5 mg/dl 4,9-5,5 mg/dl 3,5-5,3 mg/dl 113-1.276 U/l > 35
Todos los diagnósticos 8,1 58 11,7 6,2 2,9 318 33 (21-62)

(3,1-34,0) (19-1.700) (10,1-16,0) (3,2-7,6) (1,8-5,3) (38-6.256)
Pacientes con cifras anormales (%) 85,70 84,60 88,90 90,90 50,00 29,40 60,90
Adenoma 8,6 69 11,9 6,4 2,7 304 34 (25-62)

(5,2-34,0) (28-1.700) (10,6-16,0) (5,3-7,1) (1,8-4,1) (38-6.256)
MEN-I 5,6 44 (19-62) 11,4 6,0 3,4 360 30 (27-40)

(3,1-7,4) (10,6-12,2) (3,2-6,3) (2,7-3,8) (142-599).
MEN-IIA N/A 69 (55-100) 10,4 4,7 4,7 412 21,00

(10,1-10,8) (4,1-5,3) (4,1-5,3) (59-765)0.
HPT familiar 15 42 (37-46) 10,6 7,6 3,0 382 37,00

(10,4-14,1) (2,8-3,1) (203-654).

PTH: hormona paratiroidea; RIA: radioinmunoanálisis; MEN: neoplasias endocrinas múltiples; HPT: hiperparatiroidismo.
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en el 96% (46 de 48) de los pacientes cuya primera in-
tervención tuvo lugar en nuestro centro. Este porcentaje
de éxitos es mucho mayor que el conseguido en los ni-
ños remitidos desde otros centros hospitalarios, o en los
de este centro con una hipercalcemia inmediata persis-
tente o con un desarrollo tardío de un nuevo adenoma
que requirieron una nueva intervención. En este grupo
de 9 pacientes, sólo en 7 (78%) se resolvió la hipercal-
cemia, y uno de ellos desarrolló hipocalcemia.

Las tasas de hipocalcemia transitoria y administración
de suplementos de calcio no fueron significativamente
diferentes entre los pacientes a quienes se realizaron
múltiples intervenciones y los que sólo fueron operados
una vez. No hubo lesiones transitorias de las cuerdas vo-
cales en los pacientes multioperados. En unos pocos pa-
cientes se produjeron complicaciones a largo plazo (des-
pués de 90 días). En conjunto, 2 pacientes (4%)
presentaron hipocalcemia durante al menos 6 meses. No
se observaron lesiones permanentes del nervio recurren-
te laríngeo. No hubo fallecimientos a causa de la parati-
roidectomía o de sus complicaciones.

Control

Se logró controlar al 98% de los pacientes durante un
plazo medio y mediano de 13 años (límites, 3-23). Los
datos de laboratorio investigados al controlar a los pa-
cientes incluyeron los valores séricos de Ca2+, con una
mediana de 9,25 mg/dl (límites, 6,1-13). En 3 pacientes
(6%) persistieron los problemas de hipercalcemia. Un
paciente presentaba MEN-I; durante la exploración se
hallaron sólo 3 glándulas y se extirparon 2,5. El pacien-
te ha rehusado una nueva exploración. En 1 niño se
biopsiaron las 4 glándulas y todas ellas eran anatomopa-
tológicamente normales. En una reexploración posterior
no se identificó ningún proceso patológico. En el último
paciente se extirpó una glándula y siguió hipercalcémi-
co. En una nueva exploración se extirparon todas las
glándulas y se implantó una de ellas en el brazo.

DISCUSIÓN

Las afecciones de las glándulas paratiroides en los pa-
cientes pediátricos constituyen un grupo de procesos ra-
ros con una morbilidad significativa. Por tanto, es nece-
sario realizar nuevos estudios para avanzar en nuestros
conocimientos acerca del HPT infantil, así como para
disminuir nuestro umbral de cribado e intervenir antes
de que se produzcan secuelas graves y permanentes. Da-
dos los resultados de nuestro estudio, sugerimos que en
los niños con síntomas de astenia, cefaleas, náuseas, do-
lores abdominales, vómitos, polidipsia, diarrea, depre-
sión o artralgias que no sean atribuibles directamente a
algún otro proceso o que no se resuelvan, se investiguen
los valores séricos de calcio y PTH.

En nuestro estudio hallamos que el HPT es ligera-
mente más frecuente en las muchachas jóvenes que en
los varones, sobre todo en los casos de adenoma. En es-
tudios anteriores se observó que el HPT primario era
más frecuente en los varones jóvenes, en comparación
con las muchachas2,12,13. Sin embargo, en otros estudios
se han hallados distribuciones equivalentes, o con un li-
gero predominio del sexo femenino1,6,14. Nuestros resul-
tados son similares a los de Lawson et al1 y Loh et al14,

en los que la proporción entre niñas y niños era de 6:5 y
7:4, respectivamente. Estas diferencias en las tasas por
sexos halladas entre los distintos estudios pueden deber-
se a los criterios de remisión de los pacientes o a una
elevada variabilidad en sus características demográficas,
que puede producirse en las muestras poco numerosas
de enfermedades raras. Esta ambigüedad no se observa
en los pacientes adultos, en quienes el HPT es 4 veces
más frecuente en las mujeres que en los varones15. En
este estudio, el HPT infantil ocurrió sobre todo en la
adolescencia, lo que coincide con informes anteriores.
En los estudios donde se han valorado los adenomas pa-
ratiroideos infantiles, se describe que el 74-88% de los
casos ocurren durante la adolescencia, y los casos obser-
vados en niños menores de 10 años son raros1,4. En
nuestra serie, donde se investigó a los pacientes con dis-
tintas causas de HPT primario, se mantuvo la misma
distribución.

Hay numerosas causas de hipercalcemia en los pa-
cientes pediátricos16. El proceso más común en nuestros
pacientes fue el adenoma paratiroideo, en coincidencia
con los resultados de otros estudios2,12. Otros autores
han documentado que el HPT MEN o el familiar no
MEN pueden representar hasta un 30-50% de los casos
de HPT infantil, en contraste con el 5% en los adultos17.
Nuestros resultados apoyan estas cifras, pues el 31% de
los pacientes presentaba un diagnóstico diferente del
adenoma paratiroideo.

Había antecedentes familiares de afección paratiroi-
dea o hipercalcemia en un porcentaje significativo de
pacientes. Sin embargo, con frecuencia ello indicaba la
presencia de HPT MEN o familiar no MEN. Ello es de
esperar, dado que las formas familiares de HPT (HPT
MEN o familiar no MEN) pueden suponer el 10-50% de
los casos de hipercalcemia infantil17. En cambio, una
historia familiar positiva no se asoció fácilmente con el
adenoma paratiroideo. Loh et al realizaron la misma ob-
servación, pues los antedentes familiares de HPT sólo se
hallaban presentes en 2 de 22 pacientes con adenoma14.
Sin embargo, nosotros recomendamos efectuar un estu-
dio genético en todos los pacientes y familiares diagnos-
ticados de hiperplasia multiglandular sin antecedentes
de síndrome MEN o familiar no MEN.

Algunos datos recientes sugieren que los síntomas en
niños con HPT primario son más graves y más frecuen-
tes que en los adultos6,12. En nuestra serie, la alta inci-
dencia (79%) de pacientes sintomáticos en el momento
de efectuar el diagnóstico es similar a la descrita por
Lawson et al, donde el 91% de los pacientes se hallaba
sintomático1. Esta observación contrasta con las halla-
das en los pacientes adultos, en las que sólo el 20-50%
de los pacientes con HPT primario presentaba síntomas
en el momento del diagnóstico6,18. Esta discrepancia en-
tre los niños y los adultos con HPT puede deberse a la
rareza con que se procede a investigar sistemáticamente
los valores séricos en los niños que presentan síntomas
inespecíficos.

Las lesiones de los órganos efectores son frecuentes
en los pacientes pediátricos con HPT; en algunos estu-
dios se ha documentado la presencia de dichas lesiones
en todos los pacientes sintomáticos1. Nuestra incidencia
de nefrolitiasis fue ligeramente inferior a la observada
en otras series en las que se investigó a pacientes pediá-
tricos con adenoma paratiroideo12. Las tasas de nefrocal-
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cinosis en niños con adenoma paratiroideo descritas con
anterioridad han sido del 30-70%19. Nuestra tasa de ne-
frocalcinosis fue algo más baja, pues se documentó sólo
en uno (8%) de los 13 pacientes en quienes se investigó
específicamente. Nuestra incidencia de afección ósea
fue asimismo más baja (34%) que la hallada con ante-
rioridad en los casos con adenoma paratiroideo (80%)1.
La elevada incidencia de afección ósea en el niño no es
sorprendente si se considera la alta tasa de recambio
metabólico óseo a estas edades, en comparación con los
adultos. Ello explicaría que la afección ósea sea común
en los niños, pero que ocurra sólo en el 10% de los adul-
tos20,21. Nuestras bajas tasas de síntomas y de lesión de
los órganos efectores pueden deberse al número de pa-
cientes con trastornos familiares incluidos en el estudio
que se diagnosticaron mediante programas de cribado,
antes de que aparecieran los síntomas. Asimismo, dado
que la lesión de los órganos efectores está relacionada
con la intensidad y la duración de la hipercalcemia, nor-
malmente mayores en el adenoma paratiroideo (que su-
pone la mayor parte de los casos de HPT infantil en la
bibliografía), nuestra inclusión de otras causas de HPT
puede haber sido responsable de la baja prevalencia ha-
llada de lesiones de los órganos efectores. Finalmente,
el pequeño número de pacientes valorados mediante es-
tudios radiológicos puede haber influido en la tasa de
nefrocalcinosis observada.

Otro hallazgo de este estudio es el retraso significati-
vo que se produce a menudo entre el comienzo de los
síntomas y el momento del diagnóstico. Este retraso no
se ha observado únicamente en este estudio, donde el
promedio del tiempo transcurrido hasta el diagnóstico
fue casi de 2 años, sino también en el estudio de Rapa-
port et al4, donde la duración media de los síntomas fue
de 4,7 años. Sin embargo, se ha observado un intervalo
más breve hasta el diagnóstico (7,2 meses) en una serie
de pacientes con adenoma paratiroideo1. Este retraso
está relacionado probablemente con la escasa frecuencia
con que se realizan las pruebas analíticas de cribado en
los pacientes pediátricos, en comparación con los adul-
tos. Este lamentable retraso puede asociarse con lesio-
nes irreversibles de los órganos efectores, sobre todo
disfunción renal4,22,23. Los exámenes de laboratorio, in-
cluida la determinación de los valores séricos de calcio
y PTH, siguen siendo las pruebas principales para el
diagnóstico del HPT24,25.

En los pacientes adultos, la elevación de la fosfatasa
alcalina ha sido un buen factor predictivo de la afección
ósea y del requerimiento postoperatorio de suplementos
de calcio, debido al “síndrome del hueso hambriento”26.
Sin embargo, dada la amplia gama de valores normales
de la fosfatasa alcalina que se observan en el niño y su
dependencia de la edad, esta relación ha sido difícil de
constatar en los pacientes pediátricos1. Nuestros resulta-
dos muestran que la fosfatasa alcalina sérica estaba ele-
vada en un porcentaje significativo de pacientes, espe-
cialmente en los que presentaban una afectación ósea.
Aunque algunas observaciones clínicas han sugerido una
relación entre la fosfatasa alcalina elevada, la afección
ósea y la hipocalcemia postoperatoria27, nuestro estudio
es el primero cuyo número de pacientes ha sido suficien-
te para demostrar estadísticamente esta diferencia.

En los pacientes adultos sin antecedentes de explora-
ción quirúrgica cervical, se cree que es innecesario prac-

ticar pruebas adicionales para confirmar el diagnóstico y
localizar la glándula anormal28. La excepción se produce
cuando se ha planificado una exploración quirúrgica li-
mitada, con visualización y extirpación de una sola
glándula. Sin embargo, se ha argumentado que en los
niños hay una tasa más elevada de fracasos en la prime-
ra operación (20%), en comparación con los adultos
(1%), generalmente por glándulas paratiroideas ectópi-
cas6. Por ejemplo, se ha hallado una quinta glándula pa-
ratiroidea en el timo en el 13% de los niños29. Debido a
ello, algunos autores han recomendado la práctica siste-
mática de una ecografía en el niño, posiblemente combi-
nada con una gammagrafía con sestamibi6. Nuestros re-
sultados, con un valor predictivo positivo del 95%,
concuerdan con los publicados anteriormente respecto a
la eficacia de la ecografía para el diagnóstico de la pato-
logía paratiroidea30. Por tanto, la ecografía es un método
incruento y fidedigno para confirmar preoperatoriamen-
te la patología paratiroidea en los niños. Otros estudios
incluyen la gammagrafía con 99Tc y sestamibi, con una
sensibilidad del 67-80% para localizar los adenomas, y
del 45-60% para la hiperplasia, aunque los resultados no
están bien establecidos para la edad infantil31,32. La loca-
lización mediante medicina nuclear se limitó en este es-
tudio a sólo 3 pacientes, cuya patología se localizó con
precisión en 2 de ellos.

El tratamiento quirúrgico del HPT infantil se indivi-
dualizó, pero consistió en la paratiroidectomía uniglan-
dular para el adenoma aislado, la paratiroidectomía sub-
total o la paratiroidectomía total con autotrasplante. Las
2 últimas opciones se utilizan en los procesos hiperplá-
sicos hereditarios y multiglandulares, como MEN o la
hiperplasia familiar33. La localización preoperatoria me-
diante gammagrafía con sestamibi o ecografía de alta re-
solución, unidas al análisis rápido intraoperatorio de
PTH, ha hecho posible las exploraciones unilaterales
menos invasivas guiadas por las imágenes, en pacientes
muy seleccionados. Las ventajas percibidas son las si-
guientes: incisiones más pequeñas, menos dolor, tiempo
quirúrgico más breve y estancia hospitalaria más corta33.
Éste ha sido nuestro enfoque preferido en determinados
pacientes. Sin embargo, la exploración tradicional de
ambos lados del cuello sigue siendo el método estándar,
especialmente en las reintervenciones y ante la sospecha
de enfermedad multiglandular.

En nuestro centro pocos pacientes han experimentado
efectos importantes a largo plazo como consecuencia de
la paratiroidectomía: 2 pacientes (4%) presentaron una
hipocalcemia permanente, en 3 pacientes (6%) persistió
la hipercalcemia y no hubo ningún caso de lesión per-
mantente del nervio recurrente laríngeo. Esta tasa de
complicaciones de la paratiroidectomía en el niño es
comparable al 3% de hipocalcemia permanente en los
pacientes adultos, que suele citarse en la bibliografía34.
Las tasas de complicaciones fueron similares en los ni-
ños a quienes se realizaron múltiples operaciones por
presentar una hipercalcemia persistente o recurrente.
Esta tasa es más baja que la citada habitualmente en
otras series de reintervenciones paratiroideas en los
adultos, que pueden presentar una incidencia del 8% de
parálisis permanente de las cuerdas vocales35-37. La tasa
global de éxitos en el tratamiento quirúrgico del HPT en
los pacientes pediátricos es excelente; se ha señalado
previamente que el tratamiento quirúrgico es más eficaz
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que el tratamiento médico en los lactantes y los recién
nacidos11. Nosotros hemos logrado la recuperación satis-
factoria de la calcemia normal en el 94% de los casos
mediante la cirugía, cifra comparable al 95% referido en
informes previos19.

CONCLUSIONES

La enfermedad hiperparatiroidea primaria infantil es
más frecuente en las niñas, y más en los adolescentes
que en los niños más pequeños; con frecuencia es sinto-
mática, suele deberse a un adenoma aislado, y se acom-
paña de una morbilidad significativa. A pesar de la ele-
vada frecuencia de síntomas en el hiperparatiroidismo
infantil, en comparación con el adulto, el diagnóstico
definitivo se retrasa a menudo significativamente tras el
comienzo de los síntomas. En los niños con sospecha de
HPT deben investigarse los valores séricos de calcio y
PTH. A menudo es útil realizar otras investigaciones
analíticas y radiológicas para confirmar el diagnóstico,
así como para valorar las complicaciones del HPT y
preparar el tratamiento quirúrgico. La paratiroidectomía
tiene escasas complicaciones, es eficaz para restaurar la
calcemia normal y es el tratamiento de elección en los
niños con HPT.
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