PRESENTACIÓN INUSUAL DE UN CARCINOMA PARATIROIDEO FUNCIONANTE COMO QUISTE MEDIASTINAL GIGANTE

Autores: Vázquez Fernando Javier, Aparicio Lucas, Maldonado Sebastian Gallo Cristian, Balzareti Marta, Diehl Maria

Servicio de Clínica Médica del Hospital Italiano de Buenos Aires

RESUMEN

El carcinoma paratiroideo es una entidad infrecuente y es la causa de hiperparatiroidismo primario en menos del 1% de los casos. Puede producir síntomas por compresión local o a través de la hipercalcemia por hipersecreción de PTH. En muy pocos casos es asintomático.

Los quistes paratiroideos mediastinales son muy raros y pueden o no ser funcionantes.

Se describe una paciente anciana con un carcinoma paratiroideo funcionante que se presentó como un quiste gigante de mediastino medio, con gran compromiso por invasión local y escasa hipercalcemia. Se realiza una revisión de la literatura.
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INTRODUCCIÓN

El carcinoma de paratiroides es una entidad rara y es la causa de hiperparatiroidismo primario en menos del 1% de los casos en la mayoría de las series [1-3]
Las manifestaciones clínicas se deben principalmente a la secreción excesiva de PTH pero también pueden dar síntomas por compresión o infiltración de estructuras vecinas. En menos del 7% de los casos puede ser un hallazgo en un paciente asintomático. 

Si bien el diagnóstico diferencial con hiperparatiroidismo por patología benigna se confirma en el postoperatorio, es importante considerar la posibilidad de carcinoma en pacientes con calcemia mayor de 14 mg%, marcada elevación de la PTH o la fosfatasa alcalina, compromiso renal y esquelético concomitante, masa cervical palpable o parálisis del nervio recurrente.
En la mayoría de los reportes los carcinomas son masas sólidas de 1,5 a 6 cm, pero se han descripto casos aislados de carcinomas quísticos

Los quistes paratiroideos son infrecuentes y pueden ser confundidos con nódulos tiroideos. Habitualmente se encuentran en las glándulas paratiroideas inferiores pero ocasionalmente pueden ser mediastinales. [4-11] En 1925 de Quervein reporta por primera vez la resección de un quiste paratiroideo mediastinal.[4, 5] 

Hasta el año 1999 se habían reportado 96 casos de quistes paratiroideos mediastinales, 39 de los cuales fueron funcionantes.[4, 5]
Se presenta una paciente portadora de un carcinoma paratiroideo funcionante como quiste mediastinal gigante.

CASO

Una paciente de 84 años de edad, lúcida y autoválida con antecedentes de hipertensión arterial, constipación crónica, úlcera gástrica perforada, osteoporosis con fracturas vertebrales y de cadera, consulta por presentar un cuadro de disnea progresiva hasta clase funcional III y tos seca de 4 semanas de evolución, sin mejoría a pesar del tratamiento con claritromicina, y trastornos deglutorios con broncoaspiración de líquidos.

La paciente estaba hipertensa, taquipneica con leve tiraje supraclavicular, estridor leve inspiratorio, rales crepitantes bibasales a predominio derechos, afebril, saturando 92% aire ambiente sin signos de insuficiencia cardíaca, aunque presentaba ingurgitación yugular al elevar los miembros superiores. Un dato llamativo era la presencia de disnea y ronquera leves que se exacerbaban marcadamente en decúbito lateral izquierdo.

Presentaba una marcada cifosis dorsal, bocio difuso leve y no se palpaban adenomegalias.

Los datos relevantes del laboratorio fueron calcemia de 11,2mg %(mmol/L), fosfatemia 1,6mg%, albuminemia 3,8 gr/L, TSH 2 uU/ml fosfatasa alcalina 148 UI/L (40-100) y PTH i 230 pg/ml. Hemograma y función renal normales.

En la evaluación radiográfica de tórax se observaba un ensanchamiento mediastinal superior derecho con desplazamiento de la tráquea hacia la izquierda y un tenue infiltrado intersticial en la base derecha (Figura 1); y a nivel de la calota áreas radiolúcidas vinculables a compromiso óseo por hiperparatiroidismo. 

La tomografía computada (TC) de tórax  demostraba una masa en el espacio mediastinal medio que desplazaba marcadamente a la tráquea hacia la izquierda, a la vena cava superior hacia la derecha, el esófago hacia atrás y a la izquierda y un infiltrado intersticio alveolar bilateral, a predominio de la base derecha. (Fig 2ª y b )

Con la sospecha de neumonía aspirativa se realizó una videodeglución y una seriada esofágica que demostraron marcado desplazamiento de la luz esofágica por compresión extrínseca y aspiración masiva del material de contraste en los primeros tragos. 

Durante la internación se realizó tratamiento de la hipercalcemia con hidratación parenteral, calcitonina subcutánea y una infusión de pamidronato de 90mg.

Se intentó realizar una fibrobroncoscopía para evaluar la luz traqueobronquial y un lavado bronquioalveolar del infiltrado pulmonar, pero no fue posible debido a la desviación traqueal e intolerancia de la paciente (tos, disnea y desaturación). 

Se realizó una punción aspiración con aguja fina de la masa bajo TC obteniéndose un material líquido achocolatado. La anatomía patológica informó líquido serosanguinolento sin poder definir el origen del mismo. Durante la espera de los resultados la paciente empeoró la disnea, los trastornos deglutorios y agregó disfagia. 

Para intentar evaluar la mejor aproximación a la masa quística se realizó una resonancia magnética y angioresonancia de cuello y tórax con gadolinio endovenoso que demostró una voluminosa formación tumoral de 58 x 89 mm en sentido lateral y vertical ubicada en el mediastino medio que en su expansión desplazaba a la tráquea hacia delante y a la izquierda; a la aorta también hacia el lado izquierdo e impresionaba comprometer a la vena cava superior la cual presentaba su calibre adelgazado. En el interior de la masa se observaron con técnicas en T2 y supresión grasa un nivel que separaba dos líquidos de diferentes intensidades. En sentido superior desplazaba hacia delante el lóbulo tiroideo derecho y al esófago hacia la izquierda y atrás. (Fig 3ª y b)

Se realizó asimismo un centellograma con Tc 99 sestamibi que demostró una hipercaptación en el área del quiste sugiriendo su origen paratiroideo.

En un intento por llegar al diagnóstico y aliviar los síntomas de la paciente se realizó una nueva punción bajo TC con evacuación de 37 ml de líquido amarronado que generó una mejoría clínica transitoria de 24 hs. Durante este procedimiento se realizó una citología que resultó negativa y se dosó PTH intacta y tiroglobulina en el liquido del quiste y simultáneamente en la sangre.

El resultado fue PTHi en líquido > 2000 pg/ml (límite máximo de dilución) y PTHi en sangre > 190 pg/ml, mientras que la tiroglobulina fue de 2,7 ng/ml tanto en líquido como en la sangre.

El dosaje de 25 (OH) vitamina D fue de 18.5 ng/ml (rango normal entre 14 y 39 ng/ml)
A pesar de la avanzada edad de la paciente y su deterioro general se planteó la posibilidad de resolución quirúrgica por la persistencia y progresión de los síntomas y la falta de confirmación etiológica. La misma se realizó por abordaje cervical observándose intraoperatoriamente una masa dura que infiltraba estructuras vecinas (tiroides, carótida, esófago y traquea) sin plano de clivaje y con importante sangrado al intentar removerla por lo cual la cirugía debió interrumpirse. La biopsia de la pared del quiste demostró tejido paratiroideo. Correlacionando la anatomìa patológica con los datos clìnicos  y los hallazgos intraoperatorios se arribó al diagnòstico de  carcinoma paratiroideo. 

DISCUSIÓN

El carcinoma de paratiroides es una entidad infrecuente, con aproximadamente 700 casos reportados [1-3]. La mayoría de estos tumores se detecta durante la evaluación de un hiperparatiroidismo primario o de una masa cervical; sin embargo, existen algunos reportes de tumores mediastinales, generalmente sólidos y de pequeño tamaño. La edad media de los pacientes en el momento del diagnóstico es entre 44 y 54 años[1, 2].

La evolución del carcinoma paratiroideo es variable, un tercio se cura con la resección quirúrgica, un tercio recidiva localmente o como metástasis a distancia generalmente en adenomegalias regionales, pulmón, hueso o hígado y el resto tiene un curso muy agresivo y rápido que determina la muerte del paciente.[1, 2]
La principal causa de morbimortalidad de estos pacientes es la hipercalcemia generada por la producción de PTH por las células tumorales. Las elevaciones descriptas de la PTHi suelen ser de 3 a 10 veces el valor superior normal y la calcemia mayor de 14mg%.

En este caso la principal complicación fue la infiltración tumoral con compresión de estructuras vecinas. Los valores de la calcemia no fueron tan elevados como los que presentan en promedio los carcinomas paratiroideos. Esto podrìa estar vinculado a la naturaleza quística del tumor, con menor carga de células tumorales funcionantes que determinaron una concentración de PTHi solo moderadamente aumentada (x3) y a la hipovitaminosis D asociada.

Por otro lado, los quistes paratiroideos macroscópicos, definidos por un tamaño igual o mayor a 1 cm, son una entidad reconocida pero infrecuente. De los casos reportados la mayoría son cervicales y  solamente 94 estaban ubicados en el mediastino (mediastinales puros o cérvico-mediastinales), la mayoría en el mediastino antero-superior [4, 5, 7, 12]. Si bien los quistes son más de 2,5 veces mas frecuentes en mujeres, los quistes funcionantes son 1,6 veces más frecuentes en hombres [5].

La mayoría de los quistes son uniloculados, encapsulados y contienen un líquido transparente y pocas veces sanguinolento. Si bien hay descripciones de quistes paratiroideos mediastinales de 0,5 a 12 cm, la mayoría son menores a 4 cm y los quistes gigantes son excepcionales [5, 13]. Microscópicamente la pared del quiste está compuesta por una línea de células columnares o cuboideas y en su interior puede presentar calcificaciones, grasa o tejido tímico.

No hemos encontrado ningún caso reportado en la literatura de un carcinoma paratiroideo funcionante en el mediastino medio, de aspecto quístico y gigante como el que presentó esta paciente anciana.

Hay varias teorías que intentan explicar el mecanismo por el cual se forman los quistes paratiroideos: acumulación gradual de líquido dentro de la glándula para formar finalmente un quiste de retención; la coalescencia de microquistes; la degeneración quística de un adenoma; también podrían derivar de vestigios remanentes de los canales de Kürsteiner y finalmente a partir de remanentes embriológicos del tercer y cuarto arcos branquiales [4-7, 12].

Según su localización dentro del mediastino, los quistes se clasifican en: antero-superiores (pretraqueales y retroesternales) que son los más frecuentes y generalmente se originan a partir de una de las glándulas inferiores y menos veces de una glándula supernumeraria; mediastinales medios, como en el caso de la paciente descripta, que se ubican en la región retrotraqueal y se originan en un 20% en una glándula superior y el resto en las paratiroides inferiores. 

Finalmente los quistes del mediastino posterior propiamente dicho, que son los más raros [5].

Los quistes paratiroideos mediastinales pueden ser asintomáticos, o bien dar síntomas por compresión traqueal, esofágica, de la vena cava superior o del nervio recurrente o por hipercalcemia secundaria a la hipersecreción de PTH [4-9, 11, 12].

El origen paratiroideo de estos quistes puede sospecharse por la hipercaptación en un centellograma con Tc 99 sestamibi y puede confirmarse con la detección de PTH intacta elevada en el líquido obtenido por punción con aguja fina en relación con la plasmática o a través de la biopsia quirúrgica.

Los quistes pequeños y asintomáticos, principalmente no funcionantes, pueden ser tratados de manera minimamente invasiva por punción y aspiración de su contenido. Los quistes mayores y sintomáticos generalmente requieren una resección quirúrgica [5].

Con respecto al carcinoma paratiroideo, el tratamiento de elección es la resección quirúrgica, ya que la quimioterapia no ha demostrado ser efectiva y la utilidad de la radioterapia es controvertida, en parte debido a la escasa experiencia.[14, 15] 

El tratamiento médico queda en general reservado para el manejo de la hipercalcemia.
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