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Hiperparatiroidismo primario con carcinoma de paratiroides
Primary hyperparathyroidism with parathyroid carcinoma
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RESUMEN

El carcinoma de paratiroides es una neoplasia maligna endocrina poco frecuente, que corresponde a
menos del 1% de los casos de hiperparatiroidismo primario. Se informa el caso de una paciente que
se internd por falla renal aguda asociada a hipercalcemia y hormona paratiroidea ocho veces por en-
cima de su valor normal, con una imagen nodular retrotiroidea en la resonancia nuclear magnética.
Se realizé reseccion en bloque de la paratiroides y el Iébulo tiroideo derecho cuya histologia informé
carcinoma paratiroideo.
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ABSTRACT

Parathyroid carcinoma is a rare endocrine malignancy, accounting for less than 1% of cases of primary
hyperparathyroidism. We report the case of a female patient hospitalized for acute kidney failure
associated with hypercalcemia, parathyroid hormone levels 8 times above the normal value, and a
nodular mass behind the thyroid gland on magnetic resonance imaging. The patient underwent en
bloc resection of the parathyroid glands and the right thyroid lobe.
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El carcinoma de paratiroides es una neoplasia
endocrina maligna poco frecuente, que corresponde a
menos del 1% de los casos de hiperparatiroidismo pri-
mario; su comportamiento es indolente pero progre-
sivo! y puede constituir una urgencia endocrinoldégica
cuando se presenta con hipercalcemia severa, como en
el presente caso.

Presentamos el caso de un paciente de sexo fe-
menino, de 54 afios, que consulté por cuadro de aste-
nia, dispepsia, vomitos y pérdida de peso (6 kg) de seis
meses de evolucion.

El laboratorio de ingreso evidencié creatinina
de 1,95 mg/dL, urea de 99 mg/dL junto con hipercalce-
mia de 11,2 mg/dLy hormona paratiroidea de 842/pg/
mL, lo que motivé su internacién con diagndstico de in-
suficiencia renal aguda. Una tomografia axial computa-
rizada (TAC) de abdomen y pelvis, con contraste, infor-
mo imagenes liticas en ambos huesos iliacos; el mismo
estudio en 2011 no presentaba hallazgos patoldgicos.
Un centellograma paratiroideo con tecnecio 99 sesta-

mibi (Tc-99m) mostré hipercaptacién difusa en el 16bu-
lo tiroideo derecho (Fig. 1). Recibio tratamiento médico
con hidratacién parenteral y bifosfonatos, con recupera-
cién parcial. Una ecografia cervical mostré una imagen
sélida de 17 mm en Iébulo tiroideo derecho, cuya pun-
cioén citoldgica con aguja fina (PAAF) no fue satisfactoria
para diagndstico. La hipercalcemia continué en aumen-
to (13,5 mg/dL) con calcio iénico de 1,92 mmol/L, 25-
OH vitamina D, (calciferol) de 18,70 ng/mL, calciuria
de 285 mg/24horasy parathormona (PTH) de 1036
pg/mL. Unaresonancia magnética nuclear (RMN)
de cuello y térax informd una imagen redondeada de
10 x15mm, con bordes bien definidos, ubicada detras
del l6bulo tiroideo derecho (Fig. 1 B). Con diagndstico
presuntivo de hipercalcemia maligna o secundaris-
mo, se realizé puncidn bajo guia tomografica de las
lesiones liticas en hueso iliaco, que confirmé osteitis
fibrosa quistica compatible con hiperparatiroidismo.

Se explord quirdrgicamente y se realizd resec-
cién en bloque de la paratiroides junto con el l6bulo
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m FIGURA 1

Reseccidn en bloque de paratiroides inferior derecha y Iébulo tiroi-
deo derecho. Se pueden observar: nervio laringeo recurrente (flecha
corta negra), glandula paratiroidea (cabeza de flecha negra), vena yu-
gular interna (flecha larga negra), tiroides (flecha blanca) y traquea
(cabeza de flecha blanca).

tiroideo derecho (Fig. 2). El estudio histopatoldgico in-
formd carcinoma paratiroideo. El valor de PTH posqui-
rdrgica fue de 6 pg/mL.

Su posoperatorio evoluciond satisfactoriamen-
te. La PTH al mes de la cirugia fue de 71,6 pg/mL, con
calcemia de 9,5 mg/dL y calcio iénico de 1,11 mmol/L;
sus controles de laboratorio y ecografias se mantuvie-
ron en parametros normales hasta la actualidad.

En el Servicio de Cirugia de Cabeza y Cuello del
Hospital Universitario Austral se operaron 183 pacien-
tes con hiperparatiroidismo primario, entre los afos
2001 y 2020; el 88,4% correspondieron a adenomas, el
13,1% a hiperplasias, el 0,7% (3 casos) fueron adeno-
mas atipicos y 1 caso, carcinoma de paratiroides (0,5%).
En 19 pacientes, la cirugia de paratiroides estuvo aso-
ciada a cirugia de la glandula tiroides.

El carcinoma de paratiroides es una causa in-
frecuente de hipercalcemia asociada a valores de PTH
muy altos. A diferencia de los tumores benignos, no
tiene predileccién por el sexo femenino y se presenta
en edad mas temprana (52 década de vida); su sinto-

A. Centellograma funcional paratiroideo
con Tc-99m en proyeccion anterior que
evidencia foco de hipercaptacion en 16-
bulo tiroideo derecho (flecha corta ne-
gra). B. Corte sagital de RMN de regién
cervical donde se observa una masa re-
trotiroidea de 10 x15 mm (flecha corta
negra).

matologia es inespecifica y su crecimiento lento, lo que
explica su diagndstico habitualmente tardio®.

Las manifestaciones clinicas se deben a la se-
crecion exagerada de PTH que puede alcanzar cifras 10
veces superiores a la normal®. La mayoria de los pa-
cientes presentan signos de afectacion renal y dsea al
momento del diagndstico, como ocurrié en este caso;
pueden asociarse otros sintomas, tales como: ano-
rexia, nauseas, vomitos, dolor abdominal, Ulcera pép-
tica, debilidad, mialgia, artralgia, pancreatitis, pérdida
de peso y fatiga®. En algunas ocasiones, la forma de
presentacion es una crisis paratiroidea con calcemia su-
perior a 16 mg/dL, lo que constituye un evento clinico
de dificil manejo.

Es frecuente el hallazgo de una masa palpable
en el cuello (40-70%) y el 15-30% de los casos* presen-
tan metdstasis ganglionares cervicales; las metastasis
a distancia son inusuales en los estadios iniciales; los
sitios mds comunes son: pulmén (40%), hueso (20%) e
higado (10%)*.

La localizacidn preoperatoria de la lesion es de-
cisiva para la correcta planificacion del tratamiento; la
combinacidn de dos estudios, centellograma sestami-
bi y ecografia cervical, ofrece los mejores resultados.
Ante la sospecha de carcinoma de paratiroides deben
agregarse imagenes de extension local (TAC y RMN)
para la estadificacion de la enfermedad. La tomografia
por emision de positrones (PET-TC) con colina facilita
la localizacién cuando el centellograma es inconcluso o
negativo; su sensibilidad es del 90% y su valor predicti-
vo positivo del 100%°.

El diagndstico definitivo requiere la confirma-
cién histopatoldgica que, al igual que en otras neopla-
sias endocrinas, resulta compleja dada la dificultad en
su diferenciacion con el adenoma atipico; el desarrollo
de células tumorales mas alld de la capsula paratiroi-
dea, asi como el compromiso linfovascular son criterios
necesarios para asegurar malignidad?®.

El tratamiento de eleccion del carcinoma pa-
ratiroideo es quirurgico. Se recomienda la reseccién de
la glandula paratiroidea en bloque junto con el Iébulo
tiroideo homolateral, tal como se realizo en el presente
caso. La PTH es un marcador tumoral de gran utilidad
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para el seguimiento de estos pacientes; los valores per-
sistentes de PTH o de calcio elevados se asocian a recu-
rrencia local, extirpacion incompleta y/o enfermedad a
distancia.

Su prondstico es variable; los factores que in-
fluyen en él son: retraso en el diagndstico, invasion lo-
cal y/o metastasis a distancia al momento de la consul-

ta inicial®. La morbimortalidad en estos pacientes esta
mas relacionada con el manejo de la hipercalcemia y
sus complicaciones renales y cardiovasculares, que con
la progresion local de la enfermedad.

Con un seguimiento de 30 meses, el caso que
motiva esta presentacién cursa sin evidencia clinica ni
bioquimica de enfermedad.

= ENGLISH VERSION

Parathyroid carcinoma is a rare endocrine
malignancy, accounting for less than 1% of cases of
primary hyperparathyroidism with an indolent but
progressive behavior! and can constitute an endocrine
emergency when it presents with severe hypercalcemia,
as in the present case.

We report the case of a 54-year-old female
patient who sought medical care due to asthenia,
dyspepsia, vomiting and weight loss (6 kg) within the
past 6 months.

On admission, the laboratory tests showed
creatinine levels of 1.95 mg/dL, BUN 99 mg/dL,
hypercalcemia 11.2 mg/dL and parathyroid hormone
842 pg/mL. The patient was admitted with a diagnosis
of acute kidney failure. A contrast-enhanced computed
tomography (CT) scan of the abdomen and pelvis
reported lytic lesions in both iliac bones that were
not present in a previous scan performed in 2011. A
technetium-99m (Tc-99m)-sestamibi parathyroid gland
scintigraphy showed diffuseincreased uptake in theright
thyroid gland (Fig. 1). She was treated with intravenous
fluids and bisphosphonates, with partial recovery. An
ultrasound of the neck showed a 1-mm solid lesion in
the right thyroid lobe; fine needle aspiration (FNA) was
unsatisfactory for diagnosis. Calcium levels remained
elevated (13.5 mg/dL) with ionized calcium of 1.92
mmol/L, 25-OHvitamin D3 of 18.70 ng/mlL, calciuria of
285 mg/24hours and parathormone (PTH) of 1036 pg/
mL. A magnetic resonance imaging (MRI) of the neck
and thorax reported a rounded lesion of 10 x 15mm,
with well-defined borders, behind the right thyroid lobe
(Fig. 1.B). With a presumptive diagnosis of malignant
hypercalcemia versus metastatic lesions, a CT-guided
percutaneous biopsy of the lytic lesions in the iliac bone
was performed, which confirmed osteitis fibrosa cystica
consistent with hyperparathyroidism.

The patient underwent surgical exploration
with en bloc resection of the parathyroid glands and the
right thyroid lobe (Fig. 2). The pathological examination
reported the presence of parathyroid carcinoma.
Postoperative PTH level was 6 pg/mL.

The patient evolved with favorable outcome.
One month after surgery, the laboratory tests showed
PTH 71.6 pg/mlL, calcium 9.5 mg/dL and ionized calcium
1.11 mmol/L. So far, these tests have remained within
normal levels and ultrasound scans are normal.

Of 183 patients with primary
hyperparathyroidism undergoing surgery in the
Department of Head and Neck Surgery of Hospital
Universitario Austral between 2001 and 2020, 84% were
adenomas, 13.1% had hyperplasia of the parathyroid
glands, 0.7% (3 cases) were atypical adenomas and one
case corresponded to a parathyroid carcinoma (0.5%).
In 19 patients the resection of the parathyroid glands
was associated with surgery of the thyroid gland.

Parathyroid carcinoma is a rare cause of
hypercalcemia associated with very high PTH levels.
Unlike benign tumors, it is not more common in women
and occurs in younger patients (5th decade of life);
symptoms are unspecific and has slow growth, which
explains why it is usually diagnosed later.

The clinical manifestations are due to the
overproduction of PTH that can reach levels 10 times
above the normal value?. Most patients present signs of
renal and bone involvement at the time of diagnosis, as
in this case. Other symptoms include anorexia, nausea,
vomiting, abdominal pain, peptic ulcer, weakness,
myalgias, arthralgias, pancreatitis, weight loss and
fatigue®. On some occasions, patients may present with
a parathyroid crisis with calcium levels >16 mg/dL, a
clinical event that is difficult to manage.

A palpable neck mass is a common finding (40-
70%) and 15-30% of cases® have cervical lymph node
metastases. Distant metastases are unusual in the early
stages; the most common sites are lung (40%), bone
(20%) and liver (10%)*.

The preoperative localization of the lesion is
crucial to plan the correct treatment; the combination
of two tests, Tc-99m-sestamibi parathyroid gland
scintigraphy and ultrasound of the neck, offers the
best results. If parathyroid carcinoma is suspected, CT
scan and MRI should be performed to evaluate local
extension for disease staging. Flourine 18 fluorocholine
positron emission tomography helps to localize the
tumor when the results of scintigraphy are inconclusive
or negative, with sensitivity of 90% and positive
predictive value of 100%°.

The definitive diagnosis requires
histopathological confirmation, which is complex
as with other endocrine neoplasms, given the

difficult differentiation from atypical adenoma. The
development of tumor cells beyond the parathyroid
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m FIGURE 1

En bloc resection of the parathyroid glands and the right thyroid lobe.
Recurrent laryngeal nerve (small black arrow); parathyroid gland
(black arrowhead), internal jugular vein (long black arrow), thyroid
gland (white arrow) and trachea (white arrowhead).
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