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HISTORIA CLINICA

Hombre de 34 afios sin antecedentes patoldgicos de interés que presenta tumefaccion a
nivel maxilar derecho, de crecimiento lento y de aproximadamente un afio de evolucion.
La radiologia muestra una tumoracion maxilar derecha bien delimitada, que produce
reabsorcion de raices dentales. Se observa una lesidn heterogénea de 5 cm. de didmetro,
con zonas radiollcidas y &ess de exleross Osea asociada que comprime € seno
maxilar derecho y d vedibulo nasd dn infiltrarlos. Con la orientacion diagnégtica de
ameloblastoma se practica exéresis de lalesion por abordge intraoral.

DESCRIPCION ANATOMOPATOL OGICA

Se remiten varios fragmentos histicos irregulares que en conjunto miden 5 x 4 cm. A la
seccidon presentan una superficie de corte heterogénea, con zonas de densidad Osea
aternadas con otras de aspecto fibroso y con &reas heméticas.

Corresponde a una tumoracion fibroGsea que muestra parcidmente una capsula fibrosa.

Se agecia una proliferacion de cdulas fibroblagticas, focdmente de digposcion
aremolinada, dn dipias ni mito§s, con un edroma coldgeno denso focamente
vascularizado. Se observan trabéculas Gsess finas aidadas, de carécter bowenoide y
focamente formacion de ogteoide incipiente. Las trabéculas estan rodeadas por céulas
osteobléadticas y por ocasondes ogteoclagtos. Se identifican focos con cdulas gigantes
de tipo osteoclstico a menudo en relacion a zonas de hemorragia

DIAGNOSTICO:FIBROMA OSIFICANTE ( CEMENTO-OSIFICANTE) MAXILAR

EVOLUCION

Tres meses después de la cirugia maxilar, € paciente presenta dolor 6seo en diferentes
partes del cuerpo, detectandose en la anditica una FA > 2000 con ?GT normd,
hipercacemiay aumento delaPTH.

La ganma grafia 6sea muestra imégenes compatibles con una osteopatia metabdlica del
exqueleto secundaria d  hiperpartiroidismo. La gamma grafia paratiroidea revda una
hipercaptacion foca patoldgica por debgjo dd polo inferior del lecho tiroideo izquierdo,
compatible con un adenoma de paratiroides inferior izquierda.

Se rediza una paratiroidectomia inferior izquierda que demuestra un nédulo bien
delimitado, de 35 cm., de coloracién parduzca. MicroscOpicamente se observa una
tumoracion delimitada por una fina cgpsula y con un paron sdlido condituido por una
proliferacion de cdulas principaes que se disponen en empaizada drededor de los
vasos. Focamente se aprecian cdulas de cardcter oncocitico y un estroma formado por
bandas fibrosas ricamente vascularizadas. Se observan abundantes estructuras quigticas
delimitadas por células parenquimatosas.

Esta tumoracion corresponde a un ADENOMA DE CELULAS PRINCIPALES de
paratiroides inferior izquierda CON MARCADA TRANSFORMACION QUISTICA.

En controles poderiores @ paciente ha recuperado la normocadcemia y se ha ido
congtatando un descenso progresivo de losvaloresde FA y PTH.

COMENTARIO



La asociacion de hiperparatiroidismo primario y tumores mandibulares dd  tipo
fibromas cemento-osificantes se engloba dentro de un sindrome poco frecuente de
hiperpartiroidismo primario familiar llamado sindrome HPT-JT.

El hiperparairoidismo (HPT) primario familiar representa menos de un 10% de todos
los HPT primarios y engloba a un grupo de dteraciones clinica y genéicamente
heterogéness. Entre elas, € sindrome HPT-JT es d menos frecuente y puede
representar entre un 0,2-0,5% de todos |os casos de HPT primario.

El sindrome HPT-JT es una dteracion autosdomica dominante con dta penetrancia de
HPT (80%). Se caracteriza por adenomas, solitarios 0 a veces dobles, o carcinomas de
pardiroides y por tumores fibrodseos mandibulares o maxilares. Algunas lesiones
rendes, entre dlas la enfermedad poliquigtica rend, hamartomas y adenomas rendes, d
tumor de Wilms adulto y € carcinoma pepilar de cdlulas rendes, se han asociado
también con esta entidad

Los tumores paratiroideos suelen aparecer en la 3*-42 décadas y la mayoria de elos
corresponden a adenomas, a menudo quisticos, que ocasonadmente recurren. La
incidencia de carcinoma paratiroideo eta aumentada en estos pacientes respecto a la
poblacion generd y puede verse en un 15% del sindrome HPT-JT.

Aproximadamente € 50% de edos pacientes desarrollan  tumores fibrodseos
mandibulares 0 maxilares en la adolescencia o juventud, que pueden recurrir y que
presentan un curso independiente del adenoma paratiroideo. Se excluyen en ede
sindrome las lesones 0seas secundarias d HPT como d granuloma central de células
gigantes o tumor pardo Gseo.

El gen responsable dd sindrome HPT-JT, HRPT 2, que codifica una proteina llamada
parafibromina, se localiza en & cromosoma 1g 31.2. HRPT 2 parece actuar como un
gen supresor tumora, cuya inactivacion et directamente asociada a la patogéness del
sindrome HPT-JT y a desarrollo de dgunos tumores paratiroideos.

Se han descrito numerosas mutaciones en @ gen HRPT 2 que podrian ser responsables
de la vaiacion fenctipica que se da en este sindrome. Estas mutaciones gparecen
también con eevada frecuencia en d carcinoma de paratiroides, sendo posible que
édtas contribuyan en su patogenia en una fase inicid. También es posble que casos de
carcinoma paratiroideo esporadico sean en redidad formas ocultas de sindrome HPT-
JI. Ad, la presencia de muteciones en d gen HRPT 2 puede sr un marcador de
potencia de maignidad en tumores paratiroideos.
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