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HIPERPARATIROIDISMO PRIMARIO ASOCIADO A TUMOR MANDIBULAR.
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Hombre de 27 aios, con antecedente de pancreatitis aguda por hipercalcemia el 2017, y otro episodio en Enero de 2019,
con hipercalcemia de 14,7 corregida y PTH de 232 pg/ml.En TAC de térax y abdomen, se informan Nédulos paratiroideos
bilaterales, de aspecto neopldsico. Tumor Vascular maxilar izquierdo, multiples lesiones liticas en todo el esqueleto, lesion
calcificada intraescrotal izquierda, coleccion peripancredtica. y nefrolitiasis bilateral.

Se hizo DMO, que muestra un Z score con densidad mineral 6sea adecuada para la edad.

Se hace estudio de hiperparatiroidismo (HPT) primario y se pide SPECT-TC: “Tejido hiperfuncionante paratiroideo
inferior izquierdo".

Se hizo paratiroidectomia izquierda inferior. PTH pre incisional 1156 pg/ml y post extirpacion 332 pg/ml.

Por lo anterior y el antecedente de padre, abuela y 2 primos con HPT, se solicita estudio genético por sospecha
de HPT familiar, que identifico gen CDC73. Esto confirmé un HPT asociado a tumor mandibular (HPT-JT)

Se realiza nuevo SPECT-TC: “Tejido hiperfuncionante paratiroideo inferior derecho".

En Junio de 2019 se realizé paratiroidectomia inferior derecha, las otras no fueron identificables. PTH
preoperatoria de 438 pg/ml y post operatoria 20.6 pg/ml. Biopsia: adenoma paratiroideo y tumor pardo de
cresta iliaca.

Un mes postoperatorio con calcemia corregida de 9,3 y PTH 27.3

Se presenta este caso por ser un HPT familiar, causa rara de HPT, ya que el 90% son esporadicos, y la presencia
del gen CDC73, considerado gen supresor de tumores, se da en un 15-20% de carcinomas de paratiroides.

Esta patologia, asociada a tumor mandibular, es autosémica dominante, con penetrancia de 70%. Se asocia a
lesiones dseas de mandibula y maxilar yhasta en un 40% a cancer de paratiroides. También se puede asociar a
malformaciones uterinas o renales.

Se recomienda paratiroidectomia total con autotransplante, lo que no se pudo hacer en este paciente, a quien se
debera seguir en forma habitual con calcemia y PTH.

La conducta en estos pacientes difiere de un HPT primario habitual, y se debe sospechar en menores de 30 afios,
con antecedentes familiares o presencia de complicaciones especificas.

Financiamiento: Sin financiamiento



