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Resumo

Os autores descrevem um caso de carcinoma da pa-
ratiroide numa doente de 40 anos de idade, com qua-
dro clinico de seis meses de evolucdo, caracterizado
pordores osseas generalizadas, fraqueza muscular,
polidipsia, poliivia, debilidade geral acentuada e no-
dulo cervical palpdvel. As andlises revelaram: hipercal-
cemia grave, elevacdo da fosfatase alcalina, insuficién-
cia renal ligeira e paratormona intacta (P.T.Hi) extre-
mamente elevada. O estudo imagiologico mostrou a
existéncia de osteite fibrosa quistica, e de calcificacoes
parenquimatosas das dreas renais, e atomodensitome-
tria do pescogo evidenciou uma formacao heterogénea
do lobo esquerdo da tiroide.

Apos ablagdo cirirgica da les@o tumoral, observou-
se regressdo completa do quadyo clinico e laboratorial.
No entanto, dez meses apos a intervengdo, constatou-
se elevagdo dos valores de (P.T.H. i), surgindo posteri-
ormente hipercalcemia e adenopatia cervical que con-
dicionaram nova cirurgia. Os autores expoem o caso
chinico e as estratégias terapéuticas efectuadas.

Palavras chave: hipercalcemia, hiperparatiroidismo,
carcinoma

Abstract

The authors describe a case of parathyroid carcino-
main a 40 year old patient, who presented with clinical
symptoms of six month duration, characterized by
generalized bone pain, muscle weakness, polydipsia,
polyuria, marked lassitude, and a palpable cervical
nodule. Laboratory results revealed severe hypercalca-
emia, raised alkaline phosphatase, renal failure and ex-
tremely high levels of intact parathyroid hormone
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(PTHi). Radiological imaging revealed the exis-
tence of cystic fibrosing osteitis and parenchy-
mal calcification of renal tissue. Studies of the
neck showed a heterogenous structure in the left
lobe of the thyroid.

Following surgical excision of the tumour com-
Dlete remission of clinical symptoms, as well
as normalization of laboratory values, were ob-
served. Nevertheless, ten months after surgery
a new rise in PTHi level, consequent hypercal-
caemia, and cervical adenopathy ocurred, re-
quiring surgical removal once again. The au-
thors present the clinical case as well as thera-
peutic strategies.

Key words: hypercalcaemia, hyperparathyroi-
dism, carcinoma

Introducio

O hiperparatiroidismo primdrio ¢ uma afeccdo cada
vez mais diagnosticada desde que a determinacio da
calcemia é uma andlise de rotina ¢ o doseamento da
paratormona intacta é facilmente efectuado.

O carcinoma das paratirdides ¢ uma entidade extre-
mamente rara, representando 0,5 a 4% da patologia pa-
ratiroideia nos grandes centros; por esse facto. a expe-
riéncia individual e institucional com este tipo de pato-
logia ¢ escassa, sendo as estratégias terapéuticas varia-
das e os resultados nem sempre animadores®.

A histéria natural do carcinoma da paratirdide ¢ pou-
co conhecida, sabendo-se, no entanto, que a sua evo-
lugdo ¢ indolente. A incidéncia nos dois sexos parece
ser igual, embora o hiperparatiroidismo de causa nio
maligna seja mais frequente no sexo feminino.

A apresentagao clinica e laboratorial é similar 4 das
afeccoes benignas da paratirdide, o que coloca dificul-
dades de diagnostico diferencial; contudo, deve haver
um elevado indice de suspeicao quanto a existéncia de
um carcinoma nos doentes com hiperparatiroidismo
primdrio ¢ massa cervical palpavel, hipercalcemia gra-
ve (maior ou igual a 14 mg/100 ml), valor de parator-
mona pelo menos duas vezes superior ao normal e com-
plicacdes metabdlicas significativas®.

Apresenta-s¢ aqui um caso de carcinoma da parati-
roide que se manifestou por um quadro de hiperparati-
roidismo.

Caso clinico

Doente do sexo feminino, 40 anos de idade, etnia ciga-
na, que iniciou em Junho de 1993 quadro clinico caracte-
rizado por: enfartamento pés-prandial, natseas, vomi-
tos, aumento ponderal ndo quantificado, palpitacoes,
astenia, anorexia, politria, polidipsia, dores 6sseas ge-
neralizadas mais intensas a nivel dos membros inferiores
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¢ diminuicdo da forca muscular nos membros inferiores.

Em Novembro, foi diagnosticada hipertensao arteri-
al. Durante este periodo. a doente teve varios interna-
mentos no hospital distrital da drea de residéncia onde
lhe foi prescrita corticoterapia. Tem alta a pedido, diri-
gindo-se poriniciativa propria. em Janeiro de 1994, ao
servico de Urgencia do Centro Hospitalar de Coimbra.

Dos antecedentes pessoais, salienta-se a existéncia
de adenose mamaria, mioma uterino e bocio multino-
dular (diagnosticado noutra instituicao).

Ao exame fisico constatava-se: postura depressiva,
facies cushingoide com acne e bocio. A palpacio. glan-
dula tirdide aumentada de volume com formac¢io no-
dular na porcao superior do lobo esquerdo, com cerca
de centimetro e meio de didmetro, ndo dolorosa, pou-
co movel e aderente aos planos profundos. Diminui-
cao da forca muscular dos membros inferiores (grau 4/
3) ¢ hipertensdo entre arterial ligeira a moderada.

Os exames complementares efectuados revelaram:
anemia normocromica normocitica (1Hb 10,5; GV 3,79;
VGM 86,6: Het 32,8), hiperglicemia (155 mg/dl), insu-
ficiéneia renal ligeira (128 *mol/l; ureia 65 mmol/1),
hipercalcemia (3.4 mEq/1=14 mg/dD. hipocaliemia (2.9
mEq/D, fosfatase alcalina elevada [1910 UL/l (VN:37-
123)] sem evidéncia analitica de colestasc e dislipide-
mia mista (colesterol 279 mg/dl; triglicéridos 225 mg/
dl: HDL 35 mg/dl; LDL 199 mg/dl); ionograma urina-
rio [Na 56 mmol/L; K 14,6 mmol/L; Ca 2,65 mmol/L
(12mmol/24h)]; analise sumaria de urina com densi-
dade baixa (1010), sem outras alteracdes. Proteinograma
sérico e urindrio sem evidéncia de pico monoclonal.
Provas tiroideias [T3 94,4 ng/dl (VN: 86-187); T4 5,8
ng/dl (VN: 4,5-12.5); TSH 0,93 mUI/l (VN: 0,3 5,0)].
Acido vanilmandélico na urina das 24 h [8,98 mg/24h
(VN <10) | e SACE (24 U/L) normais. Paratormona in-
tacta 1638,6 pg/ml ( VN:12-72 pg/ml).

ECG: taquicardia sinusal de 115/min. sem outras alte-
racoes aprecidveis. Estudo radiologico revelou, no cra-
nio, lesoes em “sal e pimenta” (Fig. 1), calcificacdes das
areas renais e reabsor¢io subperiostia da segunda fa-
lange do 2¢, 3¢ e 4° dedos de ambas as maos (Fig. 2).

Ecografia abdominal e renal: figado de dimensoes li-
geiramente aumentadas e sem alteracao significativa da
ecoestrutura, apresentando-se, no entanto, com aspec-
to brilhante, em relacdo com provivel esteatose. Litiase
vesicular. Rins de dimensoes, morfologia e ecoestrutu-
ra dentro dos parametros normais; rim direito e esquerdo
com imagens sugestivas de cdlculos. Ecografia tiroideia:
formacdo nodular na face posterior do lobo esquerdo
da tirdide, hipoecogénica, heterogénea e irregular com
cerca de 3,8 cm de didmetro; pequena formacdo me-
nos ecogénica no terc¢o superior do lobo direito da ti-
roéide; junto a jugular interna esquerda, existe outra for-

Fig. 1 - Lesoes em “sal e pimenta”

Fig. 2 - Imagens de reabsorg¢do subperiostea

magao nodular com 1,6 cin de didmetro (adenopatia?).

TAC do pescocgo: formagao heterogenea com densi-
dade liquida medindo cerca de 2,22 cm de didmetro trans-
versal, realcando de forma heterogénea com contraste
i.v., localizada na face posterior do lobo esquerdo da
tirdide. Na mesma regido, junto a face externa da jugu-
lar interna, observamos um nédulo com cerca de 1 cm
de didmetro, realcando a periferia com contraste i.v.
(adenopatia) (Fig.3).

Durante o internamento, apesar da terapéutica insti-
tuida no sentido da corre¢ao dos desequilibrios hidro-
electroliticos, o quadro clinico e laboratorial ndo se
modificou. Ao décimo quarto dia de internamento, a
doente foi submetida a paratiroidectomia superior es-
querda com lobectomia tiroideia esquerda e istmecto-
mia, lobectomia subtotal contralateral e excisao de duas
adenopatias da cadeia jugular interna esquerda.

O poés-operatoério imediato decorreu sem complica-
¢oes, salicntando-se um unico episddio de hipocalce-
mia sintomatica ao quarto dia. O estudo anatomopato-
logico da peca operatoria revelou: “Carcinoma da pa-
ratirdide invadindo por continuidade a glandula tirdi-
de, presenca de invasdo vascular e areas de necrose.
Lesdes de hiperplasia nodular e dois ginglios com me-
tastases tumorais”.
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Fig. 3 - Formacgdo nodular heterogenea no lobo esquer-
do da tirdide

Fig. 4 - Histologia

Teve alta clinicamente bem e medicada com calcio oral
(2000 mg/dia), calcitriol, sulfato ferroso e enalapril.

Seguida regularmente na consulta externa de Medici-
na, foi suspensa terapéutica ap6s normalizagao dos pa-
rimetros bioquimicos. Manteve-se com bom estado geral,
assintomatica e sem qualquer sinal sugestivo de recidi-
va tumoral até que, em Outubro de 1994, se detecta ele-
vagdo dos valores de PTH intacta (112 pg/ml), manten-
do calcemias normais. A TAC cervical ndo evidenciou
quaisquer imagens sugestivas de recidiva tumoral.

Em Maio de 1995, constatou-se hipercalcemia (2.80
mEq/D) e elevagdo da PTH intacta (174 pg/mb), e reapa-
receram astenia, dores 6sseas localizadas aos membros
inferiores e fraqueza muscular. Foi realizada TAC cervi-
cal, novamente sem sinais de recidiva tumoral.

Em Outubro de 1995, detectou-se pequena adenopa-
tia cervical supraclavicular esquerda que condicionou
novo estudo tomodensitométrico, o qual revelou ima-
gem nodular supraclavicular esquerda, sugestiva de
adenopatia metastdtica.

Em Novembro de 1995, foi submetida a dissecio cer-
vical esquerda radical modificada, confirmando-se a exis-
téncia de metastase ganglionar de carcinoma da parati-
roide no estudo anatomopatolégico. Teve melhoria cli-
nica e laboratorial, sem, contudo, se conseguir uma com-
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pleta normalizac¢io dos valores de calcemia e parator-
monemia.

Mantém-se na consulta externa em vigilancia clinica
e laboratorial, sem qualquer evidéncia imagioldgica d¢
recidiva local ou metastizag¢do a distancia.

Discussao

O hiperparatiroidismo primario deve-se, na maioria
dos casos, a adenoma da paratirdide, menos frequente-
mente a hiperplasia das quatro glandulas, e esta associ-
ado por vezes a neoplasia endocrina maltipla (MEN).
S6 muito raramente tem como causa um carcinoma’?
Num doente com menos de 40 anos de idade com hi-
perparatiroidismo grave, a probabilidade de carcinoma
da paratiroide deve ser considerada®.

Os sintomas tipicos de hiperparatiroidismo consisten
em dores 6sseas e articulares difusas, sintomatologia gas
trintestinal, neuropsiquidtrica e colicas renais; no en-
tanto, raramente toda esta sintomatologia é encontrada
no mesmo doente”1%11,

A maioria dos doentes tem alteracdes da reabsor¢ic
tubular, evidéncia de nefrocalcinose, insuficiéncia re
nal, condrocalcinose, calcificacdes peri-articulares e frac
turas secunddrias a osteoporose difusa, podendo estas
ser a primeira manifestacdo de hiperparatiroidismo!**
A maijoria destas manifestagoes clinicas é consequén
cia directa da hipercalcemia. As alteragdes esqueléticas
observadas sdo devidas a actividade osteoclastica cau-
sada pelo excesso de paratormona, resultando em oste-
openia difusa e erosdes subperiosticas caracteristicas'®1>,

A hipertensdo arterial ¢ comum no hiperparatiroidis-
mo primirio, ndo sendo considerada uma consequén-
cia deste, pois a incidéncia de hipertensio nestes do-
entes ¢ idéntica 4 da populagdo em geral'»1617,

No presente caso, a clinica de hiperparatiroidismo é
por demais evidente, sendo confirmada pelos achados
laboratoriais e radiologicos. A suspeita de carcinoma
da paratiréide resultou da coexisténcia de hipercalce-
mia grave, massa cervical palpavel e paratormona séri-
ca muito elevada. A presenca de ficies cushingoide e
hiperglicemia ¢ justificada pela terapéutica corticoide
previamente administrada. Os exames complementa-
res realizados permitiram-nos excluir a hipotese de MEN.

Se ndo ha suspeita de carcinoma da paratiréide, o que
acontece na maioria dos casos, uma bidpsia a céu aber-
to pode ser afectuada. Na presenca de um carcinoma, a
consequéncia deste acto é desastrosa, com a inevitavel
disseminacio local das células carcinomatosas®. Uma
adequada resse¢ao em bloco do tumor, evitando a rup-
tura da cipsula tumoral, pode curar alguns doentes??+25.
O diagnéstico foi confirmado pelo estudo anatomopa-
tolégico da peca operatoria.

As caracteristicas histologicas do carcinoma da para-
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tirbide sdo: invasio capsular e vascular, células geral-
mente organizadas em trabéculas e separadas por ban-
das fibrosas finas e mitoses celulares quase sempre pre-
sentes>*1819 (Figura 4).

A doenca metastiza para os ginglios regionais nos
quadros clinicos com evolug¢do avancada, podendo as
metdstases a distincia ser encontradas, por ordem de-
crescente, de frequéncia no pulmao, figado e osso®.

A opgdo terapéutica foi a ressecao em bloco das pa-
ratirides afectadas, havendo o cuidado em manter a
integridade capsular. Estao descritos longos periodos
sem doenga com esta terapéutica. A quimioterapia e a
radioterapia sao quase sempre ineficazes no tratamen-
t0%221 Ressecoes repetidas das metastases locais ou a

distancia sao claramente benéficas, quer pelo alivio sin-
tomdtico, quer pela melhoria dos desequilibrios bioqui-
micos, diminuindo, assim, os riscos de complicagdes me-
tabolicas®. Esta cirurgia é infelizmente paliativa e, uma
vez que haja uma recorréncia, a doen¢a continuara a
recorrer®.

A doenga recorrente implica o retorno da hipercalce-
mia ap6s um minimo de seis meses de normocalcemia®*23,
As recidivas tumorais ocorrem, geralmente, entre 0s 6
meses a 3 anos apos o acto cirargico inicial, sendo so-
bretudo os implantes metastaticos os mais frequenteso,
traduzindo-se analiticamente por elevacido da parator-
mona e do célcio sérico. A sobreviva apos o diagnosti-
co é em média de sete a oito anos®.
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