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Resumen

Presentacion del caso. Se trata de una paciente femenina de 20 afnos de edad con enfermedad renal crénica estadio 5 en
tratamiento de hemodialisis que notd aumento progresivo de la region palatina en los Ultimos siete meses, que le generaba
dislalia y dificultad para la masticacion con expansion del hueso maxilar, separacion de las piezas dentales superiores y
cambios en la configuracion y perfil facial compatibles con un tumor pardo. Los resultados de laboratorio confirmaron un
hiperparatiroidismo e hipocalcemia secundarios a la enfermedad renal. Los hallazgos ecogréficos fueron compatibles con
hiperplasia de paratiroides del lado izquierdo. Intervencion terapéutica. Se administré carbonato de calcio y paricalcitol
durante las dos semanas previas a la cirugia. El tratamiento consistié en una paratiroidectomfa subtotal y la reseccion
quirdrgica de la tumoracion en el maxilar y los suplementos de calcio y vitamina D3 por via oral. Evolucién clinica. Se
obtuvo normalizacion de los niveles de calcio y de fésforo y disminuyeron los niveles de la paratohormona. Después de un
seguimiento de mas de dos anos, no se identificaron recurrencias.

Palabras clave
Insuficiencia renal crénica, hiperparatiroidismo, cirugia maxilofacial, osteodistrofia renal.

Abstract

Case presentation. This is a 20-year-old female patient with stage 5 chronic kidney disease on hemodialysis who noticed
progressive enlargement of the palatal region in the last seven months, which generated dyslalia and difficulty in chewing
with expansion of the maxillary bone, separation of the upper teeth and changes in the facial configuration and profile
compatible with a brown tumor. Laboratory results confirmed hyperparathyroidism and hypocalcemia secondary to renal
disease. Ultrasound findings were compatible with left-sided parathyroid hyperplasia. Treatment. Calcium carbonate and
paricalcitol were administered during the two weeks prior to surgery. The treatment consisted of subtotal parathyroidectomy
and surgical resection of the tumor in the maxilla and oral calcium and vitamin D3 supplements. Outcome. Calcium and
phosphorus levels normalized and parathyroid hormone levels decreased. After a follow-up of more than two years, no
recurrences were identified.
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nes, la protrusion del maxilar y de la man-
dibula, la hiperplasia de los tejidos blandos
del paladar, la pérdida de la anatomia nasal,

Introduccion

El sindrome de Sagliker es el conjunto de
alteraciones craneofaciales y esqueléticas
producidas por la elevacion de la hormona
paratiroidea y la alteracion en el metabolis-
mo del calcio', secundarios a la insuficiencia
renal crénica??. Consiste en una osteodistro-
fia renal* que se manifiesta como apariencia
desfigurada del rostro, entre las mds comu-

la deformidad dental y de los dedos y una
estatura baja’.

Este sindrome fue descrito por Sagliker
et al. en 2004'. Se ha reportado una inci-
dencia del 0,5 % de los pacientes que se en-
cuentran en hemodidlisis y se presenta con
mayor frecuencia en el sexo femenino entre
los 18 y los 39 afos de edad®.



El dano de la funcién renal produce una
disminucién de los niveles de 1,25-dihidro-
xicolecalciferol, lo que origina una hipocal-
cemia e hiperfosfatemia debido a la dis-
minucion de la absorcion del calcio a nivel
intestinal y, de forma conjunta, un aumento
de retencion de fosforo®’. En respuesta a
estas alteraciones metabdlicas, las células
de las glandulas paratiroides desarrollan un
proceso de hiperplasia adaptativa que esti-
mula directamente el aumento de la libera-
ciéon de hormona paratiroidea®. El estado de
hiperparatiroidismo secundario (HPTS) en el
sindrome de Sagliker produce cambios en
todo el cuerpo, especialmente los huesos
largos, vertebrales y craneales, y contribuye
a la formacion de tumores pardos®. Los tu-
mores pardos también se producen por la
disminucién de los niveles de calcio en el
organismo, que aumentan la reabsorcion
Osea por la estimulacion de osteoclastos in-
ducidos por la hormona paratiroidea, y pro-
ducen alteraciones que se pueden describir
como lesiones de tejido intradseo, Unicas o
multifocales, y generalmente se localizan en
los huesos maxilares®.

En este caso, se presenta el manejo y tra-
tamiento de un paciente con tumor pardo
de maxilar con sindrome de Sagliker que
acude al servicio de cirugia oral y maxilofa-

cial del Hospital Nacional Rosales de El Sal-
vador.

Presentacion de caso

Se trata de una paciente del sexo femenino
de 20 afios de edad, con el antecedente de
ocho afos de haber sido diagnosticada con
enfermedad renal cronica estadio 5'°, en tra-
tamiento de hemodidlisis los Ultimos cuatro
anos. Consultd en el servicio de cirugia oral
y maxilofacial del Hospital Nacional Rosa-
les por notar un aumento progresivo de la
region palatina en los Ultimos siete meses
que le generaba dislalia y dificultad para la
masticacion con expansion del hueso maxi-
lar, ocasionandole separacion de las piezas
dentales superiores y cambios en la configu-
racion y perfil facial (Figura 1).

En la evaluacion fisica se observé estatu-
ra baja (1,46 m), crecimiento del hueso esca-
pular en los ultimos afos de la insuficiencia
renal, anormalidades y acortamiento de las
falanges distales (Figura 1). Ademas, en la
evaluacién intraoral se observé una tumo-
racion en el maxilar que afectaba en su to-
talidad al paladar duro y en la regién dental
frontal y se identificd la separacion de las
piezas dentales, lo que confirmo la altera-
cion en el crecimiento de los maxilares.

Figura 1. a. Imagen clinica intraoral del paladar. b. Imagen clinica intraoral frontal. c. Imdgenes faciales con ca-
racteristicas de perfil facial convexo. d. Acortamiento y curvatura hacia arriba de falanges distales. e. Tendencia a
crecimiento escapular en sentido sagital
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Los resultados de las pruebas de laborato-
rio confirmaron el hiperparatiroidismo, la hi-
pocalcemia, la hiperfosfatemia y la elevacion
de la fosfatasa alcalina (Tabla 1).

La tomograffa computarizada mostrd
imagenes hipodensas con patrén osteolitico
que comprometia el paladar duro hacia la
parte Osea de los senos maxilares, el hueso
frontal, el hueso esfenoides y una porcion
de los huesos temporales bilaterales, identi-
ficando irregularidades en la trabeculacion
Osea en los sitios mencionados (Figura 2).

Se describieron hallazgos ecograficos
fueron compatibles con una hiperplasia
de paratiroides del lado izquierdo; ademas,
la gammagraffa paratiroidea con Tecnecio
99-sestamibi (Tc99m) combinado con una
tomografia computarizada de emisién mo-
nofoténica de cuello confirmaron el tejido
glandular con exceso de actividad celular en
imagenes estaticas de cuello y mediastino a
los 15 minutos y a las dos horas (Figura 2).

Intervencion terapéutica

Se analizd el caso con un equipo multidis-
ciplinario (cirugfa maxilofacial, nefrologia y
endocrinologia) para la eleccién del trata-
miento médico, desde el momento preope-
ratorio hasta el manejo quirdrgico. Se admi-
nistrd carbonato de calcio 3600 mg diarios
por via oral y paricalcitol 15 ug en tres dosis

por via intravenosa durante las dos semanas
previas a la cirugia. El tratamiento quirtrgico
consistié en una paratiroidectomia subtotal
sin timectomia, con la extirpacién completa
de tres glandulas paratiroides y aproxima-
damente dos tercios de la gldndula parati-
roides inferior izquierda (Figura 3), luego se
procedid a la reseccién quirdrgica de la tu-
moracion en el maxilar (Figura 3), se obtuvo
una muestra de la regiéon palatina, que mi-
di6 aproximadamente 4,5 X 4,3 X 1 .cm, y se
envio a estudio histopatolégico (Figura 3).
En el periodo posoperatorio inmediato se
administré gluconato de calcio 10 %, una
ampolla cada ocho horas por via intraveno-
say en el posoperatorio mediato se inicio el
tratamiento con vitamina D3 0,25 pg diarios
y suplemento de calcio oral 3600 mg diarios
por via oral.

El estudio histopatoldgico de la tumo-
racion de la region palatina maxilar reportéd
el hallazgo de células fusiformes modera-
damente pleomdrficas entremezcladas con
células gigantes multinucleadas de tipo
osteoclastos, depdsitos de hemosiderina y
abundante osteoide de aspecto benigno de
distribucion difusa, compatibles con un tu-
mor pardo de maxilar.

Se mantuvo en control y seguimiento
con el equipo multidisciplinario para vigilar
la evolucion y continuar el tratamiento de la
enfermedad renal.

Tabla 1. Comparacion de resultados de laboratorio en los periodos pre y posoperatorios

Serologia Preoperatorio Posoperatorio Rango
Hormona paratiroidea 28705 650 12-88 pg/mL
Calcio 8,44 8,99 8,5-10,5 mg/dL
Fésforo 6,74 4,40 3-5mg/dL
Fosfatasa alcalina 1807 322 30-125 UI/L
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Figura 2. a. Imagen tomogréfica de corte axial con zonas hipodensas en huesos palatinos del maxilar. b. Imagen
tomografica de corte coronal con lesiones en aspecto de sal y pimienta en los huesos craneales. c. Gammagraffa
paratiroidea a los 15 minutos a nivel de cuello y mediastino con captacién difusa de radiotrazadores en el tejido
tiroideo. d. Gammagrafia paratiroidea a las dos horas con captacion de una pequena zona en el drea correspon-
diente al polo inferior del l6bulo tiroideo izquierdo
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Evolucion clinica

La paciente evoluciond de manera satis-
factoria en el periodo posoperatorio inme-
diato; sin embargo, al quinto dia posqui-
rurgico presentd un drea de necrosis en la
mucosa del paladar en la que se aplicé aci-
do hialurénico en gel bioadhesivo al 0,2 %
cada seis horas y se incluyeron medidas
de higiene en la zona intervenida, con lo
que evoluciond favorablemente. Ademas,
se realizaron exdmenes de laboratorio de
control, que reportaron niveles de calcio,
fosforo y fosfatasa alcalina normales; asf
como disminucién de los niveles de la pa-
ratohormona (Tabla 1).

Luego de dos semanas posquirtrgicas
presento tejido de granulacion con el pro-
ceso de cicatrizacion secundaria en el pa-
ladar, lo que favorecio la capacidad de ali-
mentacion y mejoro la calidad de vida de la
paciente. Ademas, se vigilo la evolucion cli-
nica mediante controles cada cuatro meses
por mas de dos anos. Durante ese periodo
no se identificaron recurrencias (Figura 4).

Diagnéstico clinico

Ante los hallazgos clinicos, radiograficos,
bioquimicos e histopatoldgicos se estable-
Ci6 un diagnostico de tumor pardo de maxi-
lar en un paciente con sindrome de Sagliker.

Figura 3. Imagenes transquirldrgicas. a. Paratiroidectomia subtotal. b-c. Resecciéon quirlrgica completa de tu-
moracion. d. Muestra obtenida de la region palatina del maxilar

Figura 4. a-b. Imagen clinica de control facial e intraoral dos afos posquirdrgico
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Discusion

Los tumores pardos son las lesiones intrad-
seas que se producen por la accion de los
osteoclastos®. Estas células originan una
sustitucion del tejido dseo por tejido fibro-
s0, células gigantes multinucleadas y depo-
sitos de hemosiderina, principalmente en
los huesos maxilares®'. Esto puede deberse
a que los maxilares tienen una tasa rapida
de reabsorcion y aposicion 6sea. Algunos
autores informan una incidencia de 1,5 %
en pacientes con HPTS™,

Los hallazgos clinicos, bioquimicos, estu-
dios de imagen e histopatoldgicos son las
principales herramientas para establecer el
diagndstico de tumores pardos en el HPTS
en individuos con sindrome de Sagliker®”.
Los niveles séricos de calcio, fésforo, fosfa-
tasa alcalina y hormona paratiroidea en la
evaluacién inicial son de importancia para
el manejo adecuado’. Asf mismo, los estu-
dios de imagenes permiten identificar alte-
raciones 6seas no solo en los maxilares, sino
también en otras areas anatomicas'. En el
sindrome de Sagliker es frecuente observar
lesiones con aspecto de sal y pimienta en
los huesos craneales®,

Las manifestaciones clinicas detectadas
en la paciente se relacionan con las descritas
por otros autores, entre ellas las caracteristi-
cas de perfil facial convexo y maloclusiones
debido a la protusién del dngulo maxilar en
relacion al dngulo mandibular', la estatura
baja, el crecimiento del hueso escapular, el
acortamiento con curvatura hacia arriba de
las falanges distales, la deformidad de las ro-
dillas, las escapulas y ciertas alteraciones en
la marcha'". Por otra parte, algunos autores
mencionan otros hallazgos que son menos
frecuentes, como alteraciones neurolégicas
moderadas a severas, entre ellas cefaleas y
anormalidades auditivas’.

La gammagrafia paratiroidea con Tecne-
cio 99-sentamibi (Tc99m) combinada con
una tomografia computarizada de emision
monofotonica de cuello se utilizan como
métodos auxiliares de diagndstico por ima-
genes>®. Estas permiten identificar la fun-
cion celular aumentada de las gldndulas pa-
ratiroideas y son una herramienta gufa para
el cirujano en el abordaje quirdrgico de las
glandulas paratiroides’.

El diagndstico definitivo del tumor pardo
no depende solo del resultado histopato-
l6gico, ya que este presenta caracteristicas
histologicas similares a otros tumores de cé-
lulas gigantes; por tanto, para este caso de-
mandoé una combinacion de hallazgos clini-
cos, bioguimicos y estudios de imagen que
corroboraron el HPTS, ademas de la identifi-
cacion de los signos y sintomas especificos

que determinaron la presencia del sindrome
de Sagliker™.

Para muchos autores el enfoque terapéu-
tico conservador debe abarcar el control del
HPTS y la administracion de vitamina D para
mejorar los niveles de calcio séricos; en con-
secuencia, esto mejora los niveles de la hor-
mona paratiroidea y, en casos de tumores
pardos en el drea maxilar que no generan
deformidades, permite una regresion gra-
dual del tumor'®'® Los pacientes con HPTS
muy grave pueden no responder a las altas
dosis de vitamina D, y los pacientes que pre-
sentan tumores de gran tamafno en el area
maxilar o intraoral, requieren la valoracion
para una paratiroidectomia a fin de contro-
lar el desequilibrio hormonal®'2192,

La eleccion de tratamiento de los tu-
mores pardos en al drea maxilar u oral en el
HPTS depende de la localizacion, el tamafo,
las alteraciones funcionales que genere, la
presencia de deformaciones faciales o la in-
vasion de estructuras anatomicas importan-
tes en el drea maxilar o intraoral'?,

Se decidid el tratamiento quirdrgico,
ademads de la paratiroidectomia, debido
a que invadia las estructuras anatémicas
proximas con afeccién de las vias respira-
torias y la deglucion, con una expansion
continua y acelerada del tumor a causa de
la fisiopatologia de la enfermedad de base
del HPTS con sindrome de Sagliker.

Aspectos éticos

La presentacion de este caso cuenta con el
consentimiento informado del paciente y se
recibié la aprobacion del Comité de Etica en
la Investigacion y Coordinacion de Investi-
gacion del Hospital Nacional Rosales.
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