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INTRODUCCION

El hipoparatiroidismo es un padecimiento infrecuente en la clinica. Tanto
su forma yatrogénica, consecutiva a tiroidectomia, paratiroidectomia o altas dosis
de radioyodo, como su forma espontinea mds rara aun, que comprende el tipo
idiopatico y el peseudohipoparatiroidismo, tema de la presente comunicacion.

El cuadro clinico del hipoparatiroidismo es variable y en ocasiones plantea
un problema diagndstico dificil. Asi sucedié en los dos casos que presentamos;
uno de ellos se manifesté como epilepsia y el otro como insuficiencia cardfaca de
origen oscuro.

La asociacién de pseudohipoparatiroidismo con hipeparatiroidismo secun-
dario y osteitis fibrosa es muy rara (16), rasgo clinico que presenté uno de los
€asos que reportamos.

Por otra parte, en la paciente con hipoparatiroidismo idiopatico se hallé
diabetes mellitus latente, tan sélo reportada en un caso mis en la literatura, e
insuficiencia cardiaca, que también constituye una manifestacién clinica inusual

(5%)- (1)
PRESENTACION DEL MATERIAL

A. CASO CLINICO N* 1:
M.AN., sexo masculino, 38 anos de edad.

Antecedentes:  Su padre sufria de crisis convulsivas.

Padecimiento actnal y evolucion: Inicié su enfermedad a los 25 afios con
crisis convulsivas generalizadas de tipo ténico, sin aura ni pérdida del conoci-
miento, por lo que fue tratado durante varios afios como epiléptico, sin obtener
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mejoria. Siete afios después se agregd rigidez y patestesias en miembros infe-
riores, con dificultad para incorporarse y deambular; estos sintomas se exacer-
baban con la ingestion de leche y lacticineos. Dos afos més tarde, a los 34 afios
de edad, presentd disminucién progresiva de la agudeza visual.

La exploracién fisica mostr un paciente de 1,47 mts. de estatura y 124
libras de peso; brevilineo, con obesidad androide, macroféfalo, con alopecia capital,
facies rechoncha y oligofrénica, con marcha rigida y arrastrada. Se observaron
cataratas incipientes bilaterales, con fondo de ojo normal. En boca: macroglosia,
diastema y erosién de las coronas dentarias, Signo de Chvosteck positivo. Cuello
corto y grueso. En torax: cifosis dorsal; miculas café en caras laterales; cardio-
pulmonar: S.D.P. Abdomen; érganos genitales y tacto rectal sin datos patolé-
gicos. En miembros superiores: T.A. 150 - 100. Hipertonia y rigidez musculares,
con marcada limitacion de la movilidad articular. En manos: braquidactilia del
3¢ y 42 dedos, por acortamiento de los respectivos metacarpianos., Ufas con
estrias transversales, Fendémeno de Trousseau positivo, e hiperreflexia mdsculo-
tendinosa. En miembros inferiores también habia hipertonia y rigidez musculares,
marcada limitacion de la movilidad articular y anquilosis de rodillas, signo de
Lust positivo e hiperreflexia osteotendinosa. En pies: acortamiento del 42 y 5°
ortejos y de los respectivos metatarsianos.

De los exdmenes complementarios de Laboratorio y Gabinete resultaron
normales o negativos los siguientes: Heces, orina, VDRL, Urea N., creatinina,
acido trico, proteinas totales y fraccionadas glicemia, fosfatasas dcida y alcalina,
Na. y K. séricos, colesterol total y metabolismo basal. Con resultado patoligico
los siguientes eximenes: Reserva alcalina de 18 mEq./L. y curva de tolerancia a
la glucosa oral aplanada, Calcemia de 7 mg./100 ml. como promedio de seis
determinaciones, fosfatemia de 5 mg./100 ml. como promedio de cinco determi-
naciones, con Reaccidn de Sulkowitch negativa,

De los estudios radiolégicos practicados, se reportd como normal la radio-
grafia de térax. Dos radiografias de craneo (1960 y 1966) demostraron: “Silla
turca muy pequefia, con luz casi obliterada por puente éseo interclinoide; engro-
samiento patol6gico de la boveda en la zona frontal; osteoporosis difusa y ausencia
de calcificaciones intracraneales”, Las radiografias de manos: “En la derecha,
acortamiento del 3? y 4* metacarpianos y de las falanges distales del 1° al 4°
dedos”. En la mano izquierda: “Acortamiento del 4° metacarpiano y de todas
las falanges distales”., En ambas manos se hallé “osteoporosis difusa e imigenes
quisticas pequefias especialmente en las falanges distales”. Las radiografias de
buesos largos revelaron "osteoporosis difusa” y calcificaciones periarticulares.

El electrocardiograma mostrd ritmo sinusal, sin crecimiento de cavidades y
QT largo con v.m. de 6 a 10, a expensas del ST.

El tratamiento fue a base de dieta sin leche ni lacticineos, gluconato de
calcio (12 a 15 gms. diarios), hidréxido de Al. (60 cc. diarios), y vitamina D.
(50.000 a 100.000 us. diarias).

Evolucién: Con el tratamiento desaparecieron las crisis convulsivas. Per-
sistieron la rigidez de miembros y los signos de tetania latente. La T.A. ha osci-
lado entre 170-100 y 120-80. Por la hipertension se le practicaron: Prueba de
Histamina, V.A.M., 17 KS, y 17-OH-Cs. utrinarios y eosinéfilos en ayunas, con
resultado normal, y un pielograma venoso que mostré nefroptosis izquierda.
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B. CASO CLINICO Ne¢ 2:
AUM,, sexo femenino, 41 anos, casada.

Antecedentes:  Sin antecedentes hereditarios ni familiares de tetania o
diabetes mellitus.

Gineco-obstétricos: menarquia a los 14 afios; 15 embarazos y 15 partos.

Padecimiento actual y evolucion: Su enfermedad comenzé en junio de
1965, 40 dias después del dltimo parto, con precordialgia de moderada intensi-
dad, sin irradiaciones ni relacién con el ejercicio; palpitaciones, disnea de grandes
esfuerzos y dolor de picrnas. Recibié tratamiento médico sin mejoria y asi
continud hasta noviembre de 1965, fecha en la que ingresé de emergencia al
Servicio de Cardiologia del Hospital San Juan de Dios, con ortopnea, bochornos
y dolor en hemitdrax derecho.

La exploracién fisica mostré una paciente modetadamente obesa, de 1,56
mts, de estatura y 148 libras de peso; con T.A. de 10-70; ingurgitacién yugular,
con ruidos cardiacos ritmicas, débiles, con galope izquierdo y sin soplos. Tenia
estertores crepitantes en ambas bases pulmonares y hepatomegalia de tipo conges-
tivo, sin esplenomegalia y con vérices superficiales en piernas.

Estuvo hospitalizada 21 dias, en reposo, con dieta hiposddica y clorotiazida.
Sali¢ asintomdtica y no regresé a control en la Consulta Externa. En febrero de
1966 se hospitalizd nuevamente de emergencia, con insuficiencia cardiaca, cianosis
labial y dolor en ¢l hemitorax derecho. Durante este periodo presentd varias crisis
severas de hipotensién que requirieron tratamiento simpitico-mimético. En esta
época se encontrd "mano de ginecélogo™ y fibrilaciones musculares; presentaba
Signo de Chvosteck y fendmeno de Trousseau positivos. En pulmones se halld
sindrome de condensacién basal derecha, En ambas piernas habia edema grado I,
y en la derecha se hall6 ademas aumento de temperatura local y signo de Homans
positivo, por 1o que recibié antibibticos, anti-inflamatorios y anticoagulantes.

De los exdmenes complementarios de Laboratorio y Gabinete resultaron
normales o negativos los siguientes: Glicemia en ayunas, VDRL, heces, orina,
hemoglobina, hematocrito, tiempo de sangrado, hemocultivos, urea, nitrégeno,
creatinina, acido urico, Na., K, y Cl. séricos, colestero] total, proteinas totales y
fraccionadas, yodo proteico, células L.E, y fosfatasa alcalina. Con rejwltado patolo-
gico: Reserva alealina 21 mEq./L. Tiempo de protrombina de 409 (espontineo).
Eritrosedimentacion de 30/60°. Tiempo de coagulacidn: no coaguld a los 45
minutos. Dos Curvas de Tolerancia a la glucosa oral, tipo diabético (D.M.L.).
SGO-T: 137 us./ml. (promedio de 4 determinaciones). SGP-T: 300 us./ml.
(promedio de 4 determinaciones). D.H.L.: 1.495 Us. como promedio de 6 detet-
minaciones. Calcemia: 7,3 mg./100 ml., promedio de 7 determinaciones. Fosfa-
temia: 6,5 mg./100 ml. promedio de 8 determinaciones, La reaccidn de Sulko-
witch dio resultados discordantes con la calcemia, con niveles de calcio de 5,7
mg./100 ml,, se reportaron.

Los estudios radioldgicos practicados demostraton: En la radiografia del
trax: “Cardiomegalia global grado I; hipertensién venocapilar y condensacién
en base pulmonar derecha”. La radiografia de craneo mostrd “aumento de grosor
de la boveda y ausencia de calcificaciones de ganglios basales”.
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El electrocardiograma mostsb ritmo sinusal, discreto crecimiento ventricular
izquierdo y alargamiento de QT. a 7, a expensas del ST.

E] tratamiento se hizo con dieta exenta de leche y lacticineos; hidréxido
de Al. (60 cc. por dia); gluconato de calcio (12 g/ dia) y Vitamina D.
(50.000 2 100.000 us, por dia).

Evolucidn: Durante su dltima hospitalizacién el estudio oftalmolégico
revel6 cataratas cértico-medulares posteriores, y el examen ginecolégico demostrd
moniliasis vulvo-vaginal. Con el tratamiento descrito desaparecieron la insufi-
ciencia cardiaca y la tetania; sélo ocasionalmente, con la menstruacion, presenta
calambres en las piernas.

DISCUSION Y COMENTARIO

Aunque ambos casos son de hipoparatiroidismo y semejantes en ciertos
aspectos clinicos, bioquimicos y electrocardiogrificos, difieren entre si por una
serie de manifestaciones que ameritan analizarlos separadamente.

E[ primer caso inici6 su cuadro clinico con crisis convulsivas generalizadas,
que se intetpretaron como ataques de Gran Mal epiléptico, y se trataron con terapia
anticonvulsivante especifica, sin resultado. La confusién diagnéstica de la tetania
manifiesta con epilepsia ya ha sido reportada (3), asi como la inefectividad del
tratamiento con anticonvulsivantes (1). Probablemente en esa etapa inicial no
se tomaron en consideracién la falta de aura, de pérdida del conocimiento y rela-
jacién de esfinteres, que este paciente tenia y que permiticron descartar el diag-
néstico de epilepsia y catalogarlo como tetania manifiesta. Por otra parte, la
exploracién fisica proporcioné datos valiosos para el diagndstico, como los signos
de Chvosteck, Trousseau y Lust positivos, que revelaron la presencia de tetania
latente. Finalmente, con los datos de hipocalcemia, hipocalciuria e hiperfosfatemia,
se establecié el diagnéstico de hipoparatiriodismo, habiéndose descartado pre-
viamente otras causas de hipocalcemia, como mala-absorcion intestinal, insuficiencia
renal, alcalosis e hipoproteinemia. Con respecto a la etiologia de su afeccién
paratiroidea consideramos la falta de antecedentes quirdrgicos en tiroides o para-
tiroides y de administracién de radioyodo y lo catalogamos como hipoparatiroi-
dismo espontineo. La asociacién de este cuadro clinico con otros rasgos patticu-
lares de este paciente como baja estatura, obesidad androide, facies rechoncha y
oligofrénica, braquidactilia con cortedad de metacarpianos y metatarsianos y cal-
cificaciones periarticulares, permiticron establecer el diagnéstico de pseudohipo-
paratiroidismo.

Otras manifestaciones clinicas de este caso que debemos comentar son la
alopecia capital, las cataratas, las alteraciones dentarias y ungueales y la rigidez
articular, atribuibles todas a la hipocalcemia crénica.

Actualmente se considera que el psecudohipoparatiroidismo es una tibulo-
patia genética (1), caracterizada por falta de respuesta del tibulo renal a la
hormona paratiroidea, con marcado aumento de la reabsorcién tubular de fosfatos
que se traduce en hipofosfaturia e hiperfosfatemia, acompafindose ésta de hipo-
calcemia para conservar la constante (K) de solubilidad, Estos pacientes tienen
glandulas paratiroides normales o hiperplisicas (6) y en unos pocos casos ha
sido reportada la asociacion de pseudohipoparatiroidismo con hiperparatiroidismo
secundario y osteitis fibrosa (16), atribuible al sobre-estimulo de las paratiroides
por la hipocalcemia crénica, con excesiva produccidn de parathormona y mayor
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actividad osteocldstica. En este paciente se demostraron osteoporosis generalizada,
reabsorcién subperidstica y lesiones quisticas en falanges, datos que apoyan el diag-
nostico de hiperparatiroidismo secundario. La elevacion de Ja fosfatasa alcalina,
descrita como parte del cuadro de hiperfuncion paratiroidea con osteopatia, y que
en este paciente no se demostrs, seria un dato en contra de ese diagndstico; sin
embargo, cabe la posibilidad de explicarlo como hiperparatiroidismo intermitente,
ya teportado en la literatura.

Respecto a la etiologia del pscudohipoparatiroidismo existen varias hipdtesis
(9), siendo la mds aceptada en la actualidad la teoria de Erlick (1) que considera
un defecto de tres genes diferentes que producen tres tipos de alteraciones: a)
Falta de respuesta del tibulo renal a la hormona paratiroidea, que ya comentamos
antes; b) Discondroplasia, que compromete principalmente los metacarpianos y
metatarsianos y ¢) tendencia del tejido subcutineo a formar hueso. En los casos
reportados de pseudopseudchipoparatiroidismo existen la discondroplasia y la osi-
ficacién subcutinea, pero faltan las alteraciones metabédlicas del calcio y del fos-
foro; su caricter hereditario y familiar permite catalogarlo como una forma menor
o incompleta de la genodistrofia y al pseudohipoparatiroidismo como una forma
mis extensa de esta afeccién genética (9).

El aspecto hereditario del padecimiento tiene asidero clinico en el caso
que comentamos, por el antecedente de crisis convulsivas en su padre, que nos
permiten al menos sospechar que hubiesen sido expresion clinica de tetania mani-
fiesta, por el mismo padecimiento.

En la etapa inicial de su enfermedad se hallaron cifras tensionales elevadas,
asociacion que ya ha sido reportada como rara (5%) (1). La presencia de hiper-
tension arterial y tetania es sugestiva de aldosteronismo primario, posibilidad
facilmente descartable en este paciente, ya que su hipertensién no ha sido sostenida
y tampoco presenté nunca poliuria, polidipsia, alcalosis metabélica, hipernatremia
ni hipokalemia, que integran el cuadro clinico del Sindrome de Conn,

Por otra parte, la tetania intermitente del aldosteronismo primario es
producida por disminucién del calcio iénico determinado por la alcalosis meta-
bélica y no por hipocalcemia total, como sucedié en nuestro paciente.

Los estudios hechos en este caso no nos permitieron determinar la etiologia
de la hipertension arterial, durante la fase hipertensiva de su evolucidn, ya que
en la actualidad esti normotenso.

En el segundo paciente, el diagndstico de hipoparatiroidismo se orientd
por los signos de tetania latente y se comprobé por las alteraciones bioquimicas de
hipocalcemia e hiperfosfatemia, con hipocalciuria. Tampoco habia antecedentes
de cirugia tiroidea o paratiroidea, ni administraciéon de radioyodo, permitiéndonos
asi establecer el diagnéstico de hipoparatiroidismo idiopético, una vez descartadas
las demds causas ya mencionadas de hipocalcemia.

Sin embargo, el aspecto que nos parecié mds interesante en esta paciente
y €l principal motivo de su presentacién, fue la semiologia cardiovascular, sobre-
saliente en su cuadro clinico, que se manifesté como insuficiencia cardiaca sugestiva
de miocardiopatia de origen oscuro. Por €l hecho de haberse iniciado su padeci-
miento 40 dias después de su Gltimo parto, el primer diagndstico propuesto fue
el de miocardiopatia grivido puerperal, Posteriormente, ya con los datos electro-
ardiogrificos que revelaron un QT prolongado a expensas de ST, despertd la
sospecha de un trastorno metabolico de fondo, que se aclaré con €l hallazgo
de hipocalcemia.
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Se sabe que en la activacién eléctrica y en la contractilidad de la fibra
miocirdica, es de suma importancia la proporcién relativa entre los iones sodio,
potasio, calcio y magnesio. Esti demostrado que el calcio es un catién esencial en
el inicio de los mecanismos energéticos del corazén. Se requiere un nivel normal
de calcio para desencadenar el complejo proceso de unién entre actina y miosina
para formar octomiosina, que es el subtrato bioquimico de la contractilidad miocar-
dica. En forma similar a lo que sucede en el misculo estriado con la fosfo-creatina,
ocurre en el musculo cardiaco con la porcién pesada de la miosina, o H-mero-
miosina, que tiene una marcada accién ATP-asa, al convertic el ATP en ADP,
con liberacién de alta energia, que el miocardio convierte en fuerza mecinica.
En esta fase es fundamental la funcién de los iones calcio y potasio. (Hajdu,
18). Con la explicacién anterior puede entenderse el cuadro de insuficiencia
cardiaca de esta paciente. Podemos afirmar que ésta fue una auténtica insufi-
ciencia cardiaca metabdlica, en que participé la hipocalcemia alterando la fase
bioquimica de la contractilidad miocérdica.

Otro aspecto importante fueron sus crisis repetidas de hipotensién arterial,
En la literatura se ha reportado la ocurrencia de sincope en el hipoparatiroidismo
idiopitico (8%) (1), pero no se mencionan episodios de hipotensién. Para su
interpretacion consideramos dos posibilidades: 1) Que Ja hipocalcemia disminu-
ya la respuesta a las catecolaminas, con disminucion del tono de las arteriolas,
abatiéndose las resistencias periféricas sistémicas y 2) embolias pulmonares, por
tratarse de una paciente multipara, con parto reciente, portadora de virices en
miembros inferiores y con probable tromboflebitis en la pierna derecha. Esta
segunda posibilidad tuvo apoyo bioquimico y radiolégico, pero no electrocar-
diografico. Atn asi no puede descartarse el diagnéstico de embolias pulmonares,
ya que el E.C.G. muestra datos, en el cor pulmonale agudo, cuando la hipertension
arterial pulmonar, desencadenada por las embolias, reduce el lecho vascular total
del pulmén en un 40 a un 50% (23). En apoyo también de este diagndstico
debemos considerar la buena respuesta al tratamiento a base de antibiéticos, anti-
inflamatorios y anticoagulantes.

Las cataratas incipientes se explican pot la hipocalcemia crdnica y permiten
suponer que el hipoparatiroidismo de esta paciente ha tenido una evolucién pro-
longada y poco sintomitica, hasta su ultimo parto, que probablemente fue el
factor desencadenante del cuadro clinico. Las parestesias y fibrilaciones muscu-
lares que refiri6 durante la menstruacion, son debidos a la hipocalcemia y ya han
sido reportados (3).

El hallazgo bioquimico de diabetes mellitus latente e hipoparatiroidismo
idiopatico sélo se ha informado en un caso (1). La ausencia de antecedentes
diabéticos familiares sugiere una etiologia autoinmune para ambos padecimientos.
Se han reportado casos de hipoparatiroidismo idiopéitico asociado con Enfermedad
de Addison, e hipotiroidismo, con atrofia de paratiroides, suprarrenales y
tiroides (11).

Nos referiremos brevemente a la moniliasis vulvo-vaginal que presenté. Su
asociacién con hipoparatiroidismo idiopitico ha sido reportada en otros casos (1)
y algunos le han atribuido papel etiolégico en la afeccién paratiroidea, por
haberla precedido. También se ha descrito la presencia de moniliasis superficial
en otros estados hipocalcémicos (1), La teoria mds aceptable atribuye el desa-
rrollo de la moniliasis a las alteraciones tegumentarias y ungueales propias del
hipoparatiroidismo.
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La prueba definitiva para el diagndstico diferencial entre hipoparatiroi-
dismo idiopitico y pseudohipoparatiroidismo es la de Ellsworth Howard, en la
que se estudia la respuesta fosfatirica del tabulo renal, a la administracion LV.
de hormona paratiroidea; en el individuo normal se quintuplica la fosfaturia;
en el pseudohipoparatiroidismo tan sélo se duplica; mientras que en el hipopa-
ratiroidismo  idiopdtico se reduplica,

En estos pacientes no pudimos practicar la prueba descrita, porque no
hallamos extracto paratiroideo en nuestro pais, ni pudimos conseguirlo tampoco
en México, ni solicitindolo directamente a las Casas fabricantes, Sin embargo,
los rasgos clinicos tipicos de discondroplasia en el paciente con pseudohipopara-
tiroidismo, son argumento suficiente para sustentar el diagnéstico, e igualmente
permite su diferenciacion con el hipoparatiroidismo idiopatico.

En ambos casos se ha observado una respuesta satisfactoria al tratamiento
instituido a base de dieta sin leche ni lacticineos, hidréxido de A1, gluconato de
calcio y Vitamina D. Desaparecié la tetania y se normalizaron los niveles plas-
miticos de Ca. y P. La calciuria excesiva sin relacién con la calcemia, durante el
tratamiento, se debe a la menor reabsorcién tubular de Ca producida por la
vitamina D. Las cataratas persisten en ambos casos, y quizi ameritarin tratamiento
quiriirgico. Las manifestaciones somaticas de la discondroplasia en el pseudohipo-
paratiroidismo son irreversibles.

RESUMEN

1. Se hace la presentacién de dos casos clinicos: uno de pseudohipoparatiroi-
dismo, con hiperparatiroidismo secundario y otro de hipoparatiroidismo idio-
pitico, con insuficiencia cardiaca, diabetes mellitus latente y moniliasis super-
ficial

2. Se sefala la rareza de ambos padecimientos, de los que han sido reportados
90 casos hasta 1958: 50 de hipoparatiroidismo idiopitico y 40 de pseudo-
hipoparatiroidismo. Posteriormente a esta revision sélo se han descrito pocos
casos aislados.

3. Se analizan los aspectos diagndsticos y terapéuticos del hipoparatiroidismo
y se comentan los hallazgos con lo reportado en la literatura.

SUMMARY

1. Two cases have been presented: one of pseudohypoparathiroidysm, with
secondary hyperparathyriodism, and another with idiopatic hypoparathyroi-
dism with cardiac insuficiency, diabetes mellitus (latent) and superficial
moniliasis.

2. Both illnesses are rare. Since 1958 only 90 cases have been reported: 50 of
idiopatic hypoparathyroidism and 40 of pseudohypoparathyroidism. Since
then review the literature shows only a few cases.

3. Diagnosis and therapeutics aspects are commented and correlated with findings
reported en the literature,
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Figura 1,—Obsérvese la cortedad del 1°, 27 y 4° dedos
de la mano izquierda, por brevedad de los
metacarpianos correspondientes y en la ma-
no derecha, cortedad del 2°, 3% y 4° dedos.
Onicf:;isis en dedos de ambas manos. (Caso
N® 1),

Figura 2.—Braquicefalia, cara rechoncha, expresién oli-
gofrenoide y cuello corto. Alopecia frontal.

(Caso N 1).
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Figura 3—Baja estatura; biotipo brevilineo. Obsérvese
discreta cifosis y semiflexién por rigidez
muscular, de miembros superiores e inferio-
res. (Caso N* 1).

Figura 4—En ambas manos se aprecia brevedad de
metacarpianos (1% 2% 3° y 49, en la iz
quierda) (1° v 4° en la derecha), Ademis
se observa decalcificacion de metacarpianos
y falanges, por reabsorcién subperibstica, e
imagenes pseudoquisticas en algunas falan-
ges. (Caso NY 1).
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Figura 5—Braquicéfalo, Engrosamiento de los huesos
de la calota. Silla turca N1. Ausencia de
calcificaciones en ganglios basales. (Caso

N° 1).

Figura 6—Cardiomegalia global 4. Hilos pulmo-
nares severos de insuficiencia cardiaca iz
quierda, Imagen de condensacién en base

derecha. (Caso N¢ 2).

Figuras 7-8.—Ambos ECG (muestran fundamentalmente
trastorno difuso de la repolarizacién en Q.
T. prolongado a expensas del S, T., debido
a hipocalcemia. Crecimiento del ventriculo
izquierdo, (Caso W? 2).
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