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RESUMO

O hiperparatireoidismo primario (HPP) € uma doenga incomum na infan-
cia e na adolescéncia. A associagao de HPP e epffisidlise de cabeca do
fémur é rara, tendo sido descritos apenas quatro casos na literatura.
Relatamos um caso de HPP por adenoma de paratire6ide, com dores e
inimeras deformidades 6sseas, associado a epifisidlise de cabeca do
fémur em um jovem de 18 anos. A analise laboratorial mostrou calcio de
13,7mg/dL, paratorménio de 1.524pg/mL e fosfatase alcalina de
3.449U/L. As deformidades foram decorrentes de diagndstico tardio e
possivelmente pelo fato de a doencga ter ocorrido na fase de estirdo
puberal. A combinacdo de varios fatores metabdlicos e mecéanicos
provavelmente contribuiu para esta associagdo. O paciente foi sub-
metido & remocao cirlirgica do adenoma, que costuma ser acompa-
nhada por resolugao pronta da epifisidlise. Desta forma, foi optado por
conduta expectante quanto a epifisidlise da cabeca do fémur, em con-
sonancia com a literatura. Houve melhora das dores Gsseas e norma-
lizagcdo dos niveis de célcio e de paratormdnio. (Arq Bras Endocrinol
Metab 2005;49/2:314-318)

Descritores: Hiperparatireoidismo; Epifisidlise; Adolescente

ABSTRACT

Primary Hyperparathyroidism Associated to Slipped Capital Femoral
Epiphysis in a Teenager.

Primary hyperparathyroidism (PHP) is an uncommon disease in children
and adolescents. The association between PHP and slipped capital
femoral epiphysis is rare, and so far only four cases have been reported
in the literature. Herein, we report a case of PHP due to a parathyroid
adenoma, with several painful skeletal deformities and associated with
slipped capital femoral epiphysis in an 18-year-old male patient. Labora-
tory evaluation showed: calcium of 13.6mg/dL, parathyroid hormone of
1,524pg/mL and alkaline phosphatase of 3,449U/L. Deformities were
caused by late diagnosis during the growth spurt, and this association is
the result of combinations between metabolic and mechanical factors.
The patient underwent parathyroidectomy and, in agreement with the
literature, since the removal of the adenoma is followed by prompt reso-
lution of the slipped capital femoral epiphysis we decided for a conserv-
ative approach. We observed improvement of the pain and normaliza-
tion of calcium and parathyroid hormone levels. (Arq Bras Endocrinol
Metab 2005;49/2:314-318)

Keywords: Hyperparathyroidism; Slipped capital femoral epiphysis; Ado-
lescent
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HIPERPARATIREOIDISMO PRIMARIO (HPP) é uma

doenga tipica do adulto, ocorrendo com mais
frequéncia entre 40 e 60 anos de idade, com predomi-
nancia feminina. A incidéncia descrita na populacédo
geral é de 0,05 a 0,5%, e a prevaléncia de 1:1.000 em
algumas séries (1,2). Na faixa etaria pediatrica e de
adolescentes é uma doenca rara, tendo sido descritos,
até 0 momento, menos de 100 casos. Postula-se que
sua ocorréncia nas criangas e jovens seja uma apresen-
tacdo precoce da forma esporadica tipica do adulto
(1,3). Pode ser causado por adenoma de paratiredide,
hiperplasia multiglandular ou, mais raramente, por car-
cinoma de paratiredide (1). E uma doenca que costu-
ma acarretar mais morbidade que mortalidade, apre-
sentando-se como um distdrbio decorrente da hiper-
secre¢do do paratormébnio (PTH) e conseqlente
hipercalcemia (3). Os mecanismos de genética mole-
cular envolvidos na formacdo dos adenomas de
paratiredide ndo estdo esclarecidos, sendo que rearran-
jos somaticos do gene do PTH ou a perda de genes
supressores tumorais sao encontrados em uma minoria
de pacientes com HPP (2).

Diante de um paciente que apresenta hipercal-
cemia, com funcdo renal normal e niveis elevados ou
inapropriadamente normais de PTH, o diagndstico de
HPP se imp&e (4). Os achados clinicos atuais sdo muito
diferentes daqueles de duas décadas atrds. Atualmente,
0 HPP apresenta-se predominantemente na forma
assintomatica, com minima morbidade. Em paises
desenvolvidos, manifesta-se como discreta insuficiéncia
renal e osteopenia difusa (5-8), ou mesmo vagos sin-
tomas psiquiatricos e neuromusculares (7). Nestes
paises, o quadro de litiase renal grave e doencga 0Ossea
severa, com morbimortalidade elevada, é raramente
verificado (3). Tal fato deve-se principalmente as
dosagens mais freqlientes de calcio; mais casos de hiper-
calcemia passaram a ser diagnosticados e investigados.
Outros fatores sdo a melhoria de métodos propedéuti-
cos como a dosagem do PTH intacto (9), que permite
o diagnéstico diferencial com outras causas de hipercal-
cemia (10), e a acuracea dos métodos de imagem, como
a ultra-sonografia, a tomografia computadorizada (11)
e, principalmente, a cintigrafia com sestamibi-tecnécio
99 (12-14). Entretanto, em nosso meio, a forma
sintomatica ainda é predominante (8).

O diagnostico precoce do HPP evita a pro-
gressdo para doenga Ossea grave, com seus achados
caracteristicos de osteite fibrosa cistica, osteopenia
difusa, destruicdo cistica dos ossos, reabsorcéo subpe-
riostal e fraturas patolégicas (3).

A associacdo entre epifisidlise da cabe¢a do
fémur e HPP é extremamente rara, existindo apenas
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guatro casos relatados na literatura (15-19), embora
sua ocorréncia seja bastante reconhecida em associacao
com hiperparatireoidismo secundario e insuficiéncia
renal (15). Por outro lado, epifisiélise da cabeca do
fémur é o distarbio de quadril mais comum em ado-
lescentes, estando descrito em condicdes enddcrinas
tais como hipotireoidismo, pseudo-hipoparatireoidis-
mo, deficiéncia de hormdnio do crescimento, hipogo-
nadismo (20-24), ou apés reposicdo de horménio de
crescimento em criangas com nanismo hipofisario
(25,26) ou insuficiéncia renal cronica (27).

A epifisidlise da cabeca do fémur ocorre geral-
mente entre 9 e 15 anos de idade, sendo mais freqliente
no sexo masculino e na raca negra. O paciente tipico é
aquele obeso e hipogonadico. A fisiopatologia parece
envolver um distlrbio no processo de ossificacdo endo-
condral, sendo que fatores sistémicos ou locais tornam a
epifise do fémur proximal mecanicamente fragil na
resisténcia ao estresse, culminando com o seu desliza-
mento para fora da metafise. Nos adolescentes, o pe-
riésteo do colo do fémur e o anel pericondral da epifise
se tornam mais finos que na crianga, 0 que provavel-
mente contribui para o evento (20).

O paciente que descrevemos apresenta a associ-
acdo rara entre epifisiélise da cabeca do fémur e HPP,
com inimeras deformidades 6sseas graves decorrentes
de um diagnéstico tardio.

CASO CLINICO

LSS, 18 anos, sexo masculino, negro, solteiro, estu-
dante, natural do Rio de Janeiro, residente em Nova
Iguacu, compareceu a primeira consulta com a queixa
principal de “problemas nos 0ssos”.

Trés anos antes da consulta iniciou alteracdo no
joelho, que levou a genu valgo bilateralmente,
concomitantemente a nodulacdo em parte externa da
clavicula direita, de consisténcia endurecida, indolor a
palpacdo e ndo mével. Percebeu ainda aumento da
calota craniana (figura 1). Um ano antes da consulta,
comecou a apresentar também dor em ambos o0s
joelhos, principalmente a deambulacdo. Evoluiu com
aumento progressivo do perimetro cefalico e deformi-
dade progressiva dos membros inferiores, com dores
nas articulacdes coxo-femorais, joelhos, tornozelos e
punhos. Referia ainda zumbido no ouvido direito,
nictaria, polidipsia e emagrecimento. Negava febre,
cefaléia, polifagia, vémitos ou nauseas. Na histéria
patolégica pregressa, nada digno de nota. Desenvolvi-
mento puberal fisioldgico. Desconhecia casos
semelhantes na familia.
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Figura 1. Deformidades 6sseas em adolescente de 18 anos
de idade, portador de hiperparatireoidismo e epifisidlise de
cabecga de fémur direito; o paciente autorizou a publi-
cacao de sua imagem.

Ao exame fisico, o adolescente estava em regu-
lar estado geral, corado, hidratado, anictérico, acian4-
tico e afebril. Peso: 55,6kg; altura: 174,1cm; enverga-
dura: 169,5cm; distancias puabis-planta (PP): 90,5cm;
distancia pubis-vértice (PV): 83,6cm; relacdo PP/PV:
0,92; frequéncia cardiaca: 72bpm; pressao arterial: 110
x 70mmHg; freqiiéncia respiratoria: 26ipm. Apresen-
tava macrocefalia, mandibula aumentada e assimétrica
e dentes em mau estado de conservacdo. Noédulo
palpdvel de aproximadamente 3cm de didmetro em
topografia tireoideana a direita. Exames dos aparelhos
cardiovascular, respiratério e do abdome eram nor-
mais. Genitalia masculina, de aspecto normal, Tanner
V; pénis: 10 x 12cm; testiculo direito: 25cc; testiculo
esquerdo: 20cc. Exame neurolégico normal.

Exames complementares: Hemograma, sédio,
potassio, magnésio, fésforo, proteinas, provas de funcao
hepética e renal normais; glicemia e lipidograma nor-
mais; testosterona= 7.270pg/ml (VR= 2.860-15.110);
TSH= 3,34microUl/mL (VR= 0,4-6,5); T4 livre=
1,4ng/dL (VR= 0,8-1,9); prolactina= 10,9ng/mL
(VR= 2,5-17); hormbnio de crescimento basal=
2,2ng/mL (VR até 8,6); gastrina= 6pg/mL (VR= 20-
100); calcio= 13,7mg/dL (VR= 8,4-10,6); fosfatase
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Figura 2. Epifisidlise de cabeca de fémur a direita em
paciente de 18 anos, portador de hiperparatireoidismo
primario. Bacia com lesdes osteoliticas com bordas escle-
réticas em ambos os iliacos.

alcalina= 3.449U/L (VR até 110); PTH= 1.524pg/mL
(VR= 12-72); calcitria= 226,76mg/24h (VR= 50-300)
e fosfataria= 919mg/24h (VR= 340-1.300).

Ultra-sonografia tireoideana: lobos de tamanhos
normais, contornos regulares e textura homogénea. Au-
mento de volume da paratiredide inferior direita, com
medidas de 3,3 x 1,8 x 1,2cm. Sem evidéncias de
aumento das demais paratireides.

Radiografia de esqueleto: espessamento da
calota craniana, com lesGes escleréticas do tipo algo-
donoso difusas. Lesdes liticas insuflantes na escapula
esquerda. Bacia com lesdes osteoliticas com bordas
escleroticas em ambos os iliacos. Desmineralizagdo
Ossea e reabsorcdo subperiéstea das falanges distais e
médias de ambas as maos. Epifisiélise da cabega do
fémur a direita (figura 2). Lesdes osteoliticas
insuflantes nos tercos proximais de ambos os fémures,
notadamente no esquerdo, ocupando mais de 50% da
area do 0ss0.

Cintigrafia de paratiredides com sestamibi:
distribuigdo irregular e assimétrica do radiofarmaco na
glandula tiredide aos 10min de exame. Eliminagdo do
radiofarmaco incompleta ap6s duas horas, com fixacdo
do mesmo na topografia da paratiredide inferior direita,
compativel com adenoma de paratiredide inferior direita.

O paciente foi submetido a tratamento cirGr-
gico com paratireoidectomia inferior direita. No re-
lato cirdrgico, a macroscopia, apresentava glandula
paratiredide pesando 14g, medindo 3 x 5 x 2cm,
com superficie lisa, consisténcia eléastica e coloragdo
pardacenta. Na microscopia, a paratireéide estava
aumentada de volume, desprovida do tecido gordu-
roso habitual e constituida por proliferacdo de cé-
lulas principais.
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O nivel de célcio no pré-operatério imediato era
de 13,7mg/dL, caindo até 6,5mg/dL no pds-opera-
tério imediato, com altas doses de reposicdo. O
adolescente permaneceu apés a alta hospitalar com
célcio e vitamina D.

A dosagem de paratormdnio no pré e no pos-
operatério imediatos foram, respectivamente, 923 e
9pg/mL.

O paciente evoluiu com melhora clinica e
radiolégica. Ndo sente mais dores 6sseas e apresenta 0s
seguintes exames laboratoriais 2 anos ap0s a cirurgia:
calcio= 9,6mg/dL; PTH= 65pg/mL e fosfatase
alcalina= 223U/L.

DISCUSSAO

A apresentacdo do HPP neste paciente é atipica. Dados
da literatura mostram a raridade da doenca na infancia e
na adolescéncia, sendo, além disso, mais prevalente no
sexo feminino (1). Achados clinicos tdo exuberantes
eram mais comuns em épocas em que o diagndstico
laboratorial e por imagem ndo eram precisos (3).

A presenca de nédulo palpado em regido cervical,
hipercalcemia e niveis elevados de PTH intacto selaram
o diagnéstico de hiperparatireoidismo neste adolescente
(4). A presenca de nictaria e polidipsia sdo sintomas
comuns na hipercalcemia (1,3,10) e norteiam o quadro
clinico, embora anorexia, nauseas, constipacdo, fadiga,
embotamento mental e fraqueza, que seriam queixas
compativeis com seus niveis de célcio sangtineo (1,3),
nao sejam referidas.

N&o encontramos evidéncia de sindrome de
hiperparatireoidismo familiar na histdria do paciente. O
fato de o achado cirargico ter sido um adenoma tam-
bém contraria a hipdtese familiar, uma vez que nestes
casos a hiperplasia ¢ mais freqiiente. Ndo héa evidéncias
para os distdrbios autossomico-dominantes neoplasia
enddcrina multipla tipo 1, na qual o hiperparatireoidis-
mo esta presente em 97% dos casos, nem tipo Ila, onde
estd presente em 20% dos casos (1,3,10). Uma outra
sindrome associada ao hiperparatireoidismo seria a des-
crita por Jackson e cols. (10): adenoma de paratiredide
com tumores fibro-6sseos da mandibula; esta sindrome
€ mais comum na infancia e na adolescéncia. Também
pode ser afastada porque a radiografia de esqueleto nao
se evidenciou lesdo mandibular.

Atualmente, a exploracao paratireoideana minima-
mente invasiva é a conduta mais aceita para 0s pacientes
que ndo podem ser mantidos apenas com controle clini-
€0 (28,29). O volume e as lesdes de nosso paciente foram
fundamentais para a indicacdo da cirurgia.
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Acreditamos que muitas das deformidades
Osseas observadas neste paciente deveram-se ao fato de
o hiperparatireoidismo ter ocorrido na fase de estirdo
puberal, em que o crescimento rapido do 0sso ocorreu
concomitante com alteracdes de desmineralizacdo e
lesBes osteoliticas devido a hipersecrecdo de PTH.

O deslizamento da cabeca do fémur presente
neste caso de HPP é outro ponto atipico, ja que a asso-
ciacdo das duas doencas é extremamente rara, existin-
do apenas quatro casos relatados na literatura, embora
sua ocorréncia seja bastante reconhecida em associacao
com hiperparatireoidismo secundario a insuficiéncia
renal (15). Provavelmente véarias combinacdes de
fatores metabodlicos e mecénicos interagiram na sua
génese, e ndo podemos esquecer de que se trata de um
adolescente do sexo masculino e de raga negra,
condi¢cBes que estdo mais presentes naquela entidade
(20), embora nosso paciente ndo fosse obeso, nem
hipogonadico. Por outro lado, epifisiélise de cabeca de
fémur é o distarbio de quadril mais comum em
adolescentes (23).

Pacientes com deslizamento de cabeca de fémur
associado a HPP devem ser submetidos a remocédo do
adenoma de paratire6ide antes de qualquer procedi-
mento ortopédico, j& que a correcdo cirlrgica do
defeito ortopédico é geralmente seguida de imobiliza-
¢do prolongada, habitualmente de 2 a 3 meses, 0 que
poderia exacerbar a hipercalcemia ja existente, com
conseqiiéncias deletérias (15). Além do mais, a
remoc¢do do adenoma costuma ser acompanhada por
pronta resolucdo da epifisidlise (15,17). O nosso
paciente evoluiu no pés-operatério com melhora da
sintomatologia algica em quadril, e foi decidida a
conduta expectante quanto ao tratamento da
epifisidlise da cabeca do fémur.
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