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INTRODUCCION

El Pseudohipoparatiroidismo es una enfermedad, de presentacién
esporddica en nuestro medio, y a pesar de los miltiples adelan-
tos en los conocimientos médicos en general y endocrinolégicos -
en particular, su diagnéstico y tratamiento siguen presentando se
rios problemas a médicos no familiarizados con el cuadro.

Me estimula a estudiar esta entidad, el hecho de que ninguna en
fermedad es rara para el paciente que la padece o para el médi-
co que tiene que tratarla, y mientras més se difundan las caracte
risticas clinicas y terapéuticas del Pseudohipoparatiroidismo, més
frecuente serd su reconocimiento, més fécil su diagndstico y con
ello el tratamiento y prondstico serén oportunos y eficaces.

Pretendo con este trabajo, difundir en lo posible el conocimiento
sobre dicha entidad, utilizando para ello una extensa revisién bi
bliogréfica reciente, sobre el tema, y a la vez efectuar un juicio
critico, sobre bases cientificas idéneas acerca de su - diagndstico
y tratamiento, presentando para el efecto un caso ilustrativo que
fuera manejado en la Unidad de Endocrinologia del Hospital Ge
neral San Juan de Dios.



OBJETIVO'S

F ® o . 4 )
o::nentqr la adquisicién de conocimientos, habilidades y
actitudes favorables al desarrollo de la investigacién cien-

1

Dar a co i
nocer la ex i 4 i i
Do ‘|sf’en<:|fl 'del Pseudohipoparatiroidis-
o » como una entidad clinica que a menudo puede no
iagnosticarse por su escaso conocimiento.

Presentar como ilustracién el estudio de 1 caso de Pseudo-

Esi'clblece‘r pardmetros diagndsticos y patrones de conducta
que permifan un diagnéstico temprano y una terapéutica ra
cional, en pacientes que sufran dicha entidad. N

IC:umpliécon los fines Gltimos de la Universidad de San Car
O[os de Ucrem’cla, investigando, interpretando ydenunc'icx;n—
o la problemética de salud del pais. h

FISIOLOGIA DE LA HORMONA PARATIROIDEA

REGULACION HORMONAL-

Nuestro esqueleto a menudo manifiesta sintomas de  enfer=
medades endéerinas, de ahi la necesidad de nuestros conocimien=
tos acerca de la accién de las hormonas sobre los huesos .

HORMONA PARATIRO IDES:

En la actualidad se cuenta con amplios conocimientos acer
ca de la accién que dicha hormona ejerce sobre las células dseas,
se ha demostrado que esta hormona tiene diversos efectos enel me
tabolismo de la célula 8sea. Dichos efectos, pueden manifestar-
se en enfermedades que se producirian por dos vias: (1)

1. A través de una accidn directa sobre los mecanismos celu-

lares del esqueleto.

Ze De manera secundaria a través de sus efectos en oftros érga-
nos de resorcién o de excrecidny sobre la nutricién gene-

ral del organismo.

Estudios actuales han demostrado que la administracién de
una dosis Onica de extracto Paratiroideo, el consumo de oxigeno,
y la sintesis de cblégeno se reducen, mientras que la produccion
de Gcido léctico y citrico, la actividad de la colagenasa, sinte=
sis y liberacién de hidrolasas Gecidas por los lisosomas, aunado al
:ntercambio de los polisacéridos aumentan. Asi vemos que si con
tinta la estimulacién paratiroidea se acelera la transformacién

de hueso nuevo. (1)




La fisiologia de la hormona paratiroidea se encuentra estre
chamente relacionada con: a. El metabolismo del calcio y fésfo
ro, b. la funcién de la vitamina "D", y c. la formacién de hue
sos y dientes.

Funcidn de la Hormona Paratiroidea en el metabolismo del Calcio

Aln cuando se disponga de bastante vitamina "D" s posible
que todavia no se absorba todo el calcio intestinal, porque dicha
absorcién depende entonces casi exclusivamente de la concentra-
cién del lon célcico en los ITquidos extracelulares. Una disminu
cién muy pequefia, de dicha concentracién aumenta varias veces
la absorcién de calcio del intestino, reciprocamente una eleva-

cién del mismo orden significa disminucién importante de la  ab-
sorcién, (1)

Uno de los factores que originan esta dependencia de la ab
sorcién célcica de la concentracién que tengan los iones en el I
quido extracelular, es la hormona Paratiroidea que tiene funcién
directa sobre la mucosa digestiva, para aumentar la absorcién de
calcio, La disminucién de jones de calcio en el Ifquido extrace
lular provoca intensa secrecién de hormona paratiroidea. Por lo
tanto actia un mecanismo de retroalimentacién por el cual la dis
minucién de la concentracién de calcio aumenta la secrecién de
hormona paratiroidea, y ello a su vez aumenta la absorcién de
calcio por el intestino. Este es parte del control paratiroideo -
global de la concentracién de calcio en el Ifquido extracelular.

(6)

Dicha hormona también actia en la eliminacién  Urinaria
de calcio, el aumento en la secrecién de dicha hormona (que tie
ne lugar cuando baja la concentracién extracelular de fon  cal-
cio) aumenta la resorcién tubular de calcio, mientras que al ba-
jar la produccién de hormona, la cantidad de calcio que pasa a
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la orina es mayor.

La eliminacién urinaria diaria media es de unos 125 mg, o
seq una cantidad igual a la absorcién intesti nal neta.

Asimismo dicha hormona interviene en el metabolismo del
fosfato, de manera que uncaumento de !a n:ﬁsmo, provoca una qu
yor eliminacidn de fosfato, y cuando disminuye. la hormona, e
fosfato es retenido en los liquidos extracelulares. (6)

i6 ié lon Calcio
Regulacién de la concentracion extracelular de lo
por las Gléndulas Paratiroides:

En condiciones normales la concenfracic?n de‘ion culciof(e)g
los |fquidos extracelulares no suele subir o bciar.mcrs de 5 por
de la cifra normal. Por lo tanto, el control del ion calcioes uno
de los mecanismos homeostésicos més sensibles de todo’el orgurl;ts-
mo. Este control depende casi enteramente de las gléndulas Pa-

ratiroides. (2)

La menor disminucién de la concentracidn de ion c0|Cio°?n
el Ifquido extracelular, se acompafia de cumerl’ro de la secrecnor;
paratiroidea e hipertrofia de las gléndulas (2) éstas creger sne
en el cual el nivel de calcio no suele disminuir mas
lo mismo ocurre durante el
porque se emplea

Raquitismo,
que unas cuantas unidades por 100; :
embarazo, crecen mucho durante la lactancia,
calcio entla elaboracién de leche.

Por otra parte, cualquier estado que provchv-.xe aumento di
la concentracién de ion calcio disminuye la actividad y el tama ‘
fio de las glandulas Paratiroides . Entre dichos .esfados - tenemos:
1 .- Exceso de calcio 2.- Vitamina D en la .allmenracmn, y
3.~ |a resorcidn sea debida a un factor distinto de la horrlqlc“:no
paratiroidea (por ejemplo, resorcién causada por falta de utiliza




cién de los huesos) .

HORMONA PARATIROIDEA

Durante muchos afios se ha sabido que un aumento de acti-
vidad de las gléndulas paratiroides se acompafia de resorcién réa=-
pida de las sales de calcio de los huesos, lo que produce HIPER-
CALCEMIA; por el contrario la hipofuncién de las glandulas pa-
ratiroides trae como consecuencia, hipocalcemia, a veces aso-
ciada con TETANIA, la hormona por lo tanto tiene gran impor-
tancia en el metabolismo del fosfato y el calcio. (27)

ANATOMIA FISIOLOGICA

Normalmente hay cuatro gléndules paratiroides, que se en
cuentran inmediatamente detrés del tiroides, una detrds de cada
uno de los polos superior e inferior. (6) Cada gléndula paratiroi
des mide unos 6 mm de largo, 3 mm de ancho y 2 mm de espesor;
su aspecto macroscépico es el de un fejido graso de color casta-
fio; por lo tanto, su localizacién en cirugia de tiroides es muy
dificil, en ocasiones se encuentran glédndulas paratiroides en el
mediastino anterior, incluso en el posterior.

La extirpacién parcial de la gléndula suele afectar muy po
co la fisiologia normal . En los animales la extirpacién de tres de
las 4 gléndulas normales suele ocasionar HIPOPARATIROIDISMO
transitorio. (6) Incluso una pequefia cantidad de tejido paratiroi
deo es capaz de hipertrofiarse para desempefiar la funcién de to-
das las glédndules.

En el hombre adulto la gléndula, contiene células princi-
pales y células oxifilas; (6) pero muchos animales y los nifios ca
recen de células oxifilas. Las células principales producen la
hormona paratiroidea, la funcién de las células oxifilas, no es se

gura, pero quizd sean las células principales més viejas, que fo-
davia secretan hormonas .

QUIMICA DE LA HORMONA:

Se trata de una proteina pequefia con peso m ole cu | ar -
de aproximadamente 9,000, formada por 74 a 80 aminodcidos .-
También se han aislado de la hormona paratiroidea compuestos me
nores que poseen actividad de hormona paratiroidea. (6)

La hormona paratiroidea tiene pues, gran importancia  en
las diferentes funciones del metabolismo 6seo. Asi su efecto en
la Resorcidn del hueso resulta de la capacidad de la hormona pa
rq transformar Osteoblastos y Osteocitos del hueso en Os’reocalq__s
tos, ademés de aumentar la actividad c!e éstos Cll'l"lmos, esfudlos
experimentales han demostrado que la implantacién de  pequefios
trozos vivos de gléndula paratiroides, cerca de un hueso provo=
ca desarrollo de gran némero de osteoclastos, en la w?rfindqd in=
mediata; dicho desarrollo va seguido de répida resorcién local.

(6)

La inyeccién de exiracto de hormona pam’riroi-d'eo an ani-
males que padecen raquitismo grave, provoca resorcion, abn -
cuando dicha matriz no contenga sales, esto demuestra que la ac
cién de la hormona paratiroidea es el aumento de actividad de

los osteoclastos .




PSEUDOHIPOPARATIROIDISMO

ANTECEDENTES HISTORICOS:

En 1,942 Albright y sus asociados, describieron los casos
de tres pacientes con hallazgos clinicos y de laboratorio compati
‘bles con Hipoparatiroidismo pero que no respondieron a la admi -
nistracién de hormona paratiroidea (PTH). Ademés estos pacien-
tes presentaban caracteristicas faciales y esqueléticas distintivas.

@5 5,111,019,334) ,

Albright hizo notar que un cuadro de deficiencia hormonal
puede deberse a una‘disminucién en la produccién de la substan-
cia o la incapacidad del érgano para responder adecuadamente .~

2, 5).

ETIOLOGIA

} No se conoce a ciencia cierta la verdadera etiologia de es
te sindrome, aunque se ha llegado a afirmar que el cuadro podria
obedecer a dos situaciones: Una deficiencia hormonal que  se
muestra por una disminucién en la produccién de substancia (1,2
'lfl-),. o bien una incapacidad del érgano blanco a una (PTH) b;oi
|6gicamente activa. (1,2,14).

; Se ha sugerido ademés de ésto que es posible que halla an
h_cuerpos circulantes contra la Paratohormona, (5, 7, 23). Me—
lick ha descrito en pacientes con Hipoparatiroidismo en quienes -
h?y resistencia a la Paratohormona, la que se desarrollé6 en aso-
ciacién con la formacidn de anticuerpos a la hormona fécilmente
detectables (29), por lo tanto en este mismo estudio no se encon
traron anticuerpos para la Paratohormona en pacientes con Pseu=

dohipoparatiroidismo . (29). Se sugirié ademés que la Hipocal-
cemia en este tipo de pacientes puede ser debida a un aumento
de Tirocalcitonina, este punto de vista no es probable, puesto
que la tiroidectomia no corrige el defecto en estos pacientes
(29). Ademés los estudios por diversos departamentos han encon-
trado que la concentracidn de ~Ttrocalcitonina en pacienfes con
Pseudohipoparatiroidismo es cualitativamente similar a ofros esta
dos de hipocalcemia.

FISIOPATOLOGIA:

Albright y colaboradores hipotetizaron acerca de esta en-
fermedad al decir que era secundaria a una falta de respuesta del
érgano blanco a una PTH. biolégicamente activa. Puesto que el
calcio sérico estd reducido en estos pacientes se puede predecir
que la PTH, estd marcadamente elevada. (2, 5, 29). Con el ad-
venimiento de técnicas de radioinmunoensayo para PTH, este pun
to de vista se ha comprobado, como también se ha probado expe-
rimentalmente que es a expensas de hormonas biolégicamente ac—

tives. (2, 29).

Tashjian y asociados han demostrado que un extracto de
gléandula Paratiroides de un pacienfe con Pseudohipoparatiroidis=
mo produce unsignificativoaumento, en la concentracién de cal-
cio sérico en un grupo de ratas paratiroidectomizadas, (4) as’
ellos vieron que el aumento de la actividad biolégica de la para
tohormona esté presente en la sangre en pacientes con Pseudohi-
poparatiroidismo. (23)

Ademés de considerarse que el mecanismo fundamental del
cuadro es falta de respuesta del érgano blanco, hay casos queevi
dencian la presencia de anticuerpos detectables contra la horme

na. (2, 5)




A
Hante SOL;:::;GCEEYICOIqb?rcdoresr en 1970, dieron evidenciaabun-
e medigdg ora ?ct:lon de la h?rmond paratiroidea (PTH}, es-
B o cueen E . :.' sistema Adenilciclasa=AM P ciclico, y demos
e d:,e o Zormules P:I .AMP ciclico urinario aumentaba
En contraste n:p:e; e la administracién de 300 unidades de PTH
B o I’:’se ; LI:.O resPUe.s’rcil c_lerecfcble a la PTH en nueve Pq-
o tamente qu Y T (;P?Puro’rlrcnd:smo. Estos hallazgos sugieren
resultado de ?mi: epérdeide:‘:emefd_bs‘l i'co en este desorden puede ser
nilciclasa o a un sistema defsei:i'osxcl’udc(:;:l1c i]cé)PTH del sistema Ade
. . .

S ® ” o
e ;S:Sdz;?luudo b.no?u!mmamenl'e los rifiones de un pacien-
. i popc:ghrmdnsmo, sorpresivamente se observd que
" e sa eraffacilmente detectable, y se presentd una do
ible de respuesta o respondiendo a la PTH. (23, 29)

popcmfis;g?;‘mo se Ftl'l? defc.ri to casos muy raros de pacientes con Hi
e Crcncc:srr;o, ’H sérica aumentada y marcado aumento del
la ¢=.=xcr‘eci<':m,re:tzllmijee5 éjFL?Ode'iTiSerCién o A lNi

. ; ni la concentracid ioséri
Ezsr?ssz::.he?n adecuadamente a la adm?nisrrccl:ci)gndjecflclg?]s-len:
e i.-l‘c_;mlcn'ra:; usaron .el término de PSEUDOH]POPARAT!R.OI
ipo Il para describir a estos pacientes. (10,11,13,25).

#2005

Se ha descri
escrito tambié i
B e |:{1Hun grupo de pacientes con hipocal-
e aumentados y d i6

B s ? y depresién de la res-
B osfie tirica a la PTH exégena en asociacién con Osteftis fi
sa quistica, se postuld que estos i e
e pacientes presentaban resisten
o que llevaba a hiperfosfatemia, hipocalce-

mia, aumento de PTH bsea i i
i y enfermedad ésea iaducida por esta hormo

Estos i
. hulkl)fl:rzgos son compatibles con el punto de vista  de
gano blanco no responde en este enfermedad,%e indica
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que una subpoblacién de pacientes fienen un defecto distal en el
foco de la generacidn del AMP ciclico. (1 3)

cribieron el caso de un paciente con hipo

Otros autores des
, y que restaurd el calcio

paratiroidismo tratado con vitamina "D"
sérico y niveles de paratohormona normal .

Ya sea que estos hallazgos representen algunos defectos far
macolégicos de la vitamina "D" o indiquen que el defecto pro-
puesto en &sta condicidn, es de alguna manera relacionado al me
tabolismo normal de la vitamina "D" {13):

CONSIDERACIONES GEN ETICAS:

El Pseudohipoparatiroidismo €s claramente una condicién -
hereditaria hay evidencias de transmision dominante ligada al sexo,
y se ha notado repetidamente que en und familia en que hay miem
bros con hallazgos fisicos y de laboratorio de pseudohipoparati=
roidismo, ofros miembros presentan solamente las anormalidades -
esqueléticas y de desarrollo tipicas. Esta Glfima variante ha re=
cibido el nombre de Pseudopseudohipoporo’riroidismo(l4,16,23)

ESTUDIOS EFECTUADOS:

e 1980, se reportd dos articulos en los
n Pseudohipopa
Onicamente

En el mes de Junio d
e un andlisis de pacientes que presenta
unos fueron tratados y ofros
del estudio se menciona @ continuacidn.

que se hac
ratiroidismo los cuales,

fueron observados, parfe

ron la entidad,
atiroidea y calcio fueron medi -
de AMP y fosfato fue determinado an-

de 250 unidades de hormona parati=
atiroidismo que presenta=

En un grupo de 10 pacientes que presenta
los valores séricos de hormona par
dos y la excresién uri naria

tes y después de la infusion
roidea. 4 pacientes con Pseudohipopar




ban hipocalcemia, consiguieron retornar a la normocalcemia. (28
. r

22, 25).

| Esil;os datos FEJeron comparados con aquellos pacientes que
preslenf? an la entidad antes y después de su normocalcemia, los
cuales Gnicamente habian si Gni i fami
‘e : sido tratados Gnicamente con vitamina
ricalcio.

Los ni : i
P e 've!e?.de PTH, fueron altos (+) en pacientes con Pseu
ohipoparatiroidismo no tratados y fueron bajos cuande la normo-
° - e -
calcemia ocurria esponténeamente o a través de tratamiento

= Los factores que gobiernan el aparente aumento de la sensi
bilidad renal a PTH exégena y endégena, cuando se desarrolla -
normocalcemia esponténeamente en pacientes con Pseudohipopa-
ratiroidismo no han sido explicados. Sin embargo estos ch:n;:ios

no son similares en S
) los que fueron tratados con vitamina "D"y cal

- Tombien. es de mencionarse que los niveles de calcio san-
E:}lneo en p’omen’res con Pseudohipoparatiroidismo, pueden cam-
iar espontédneamente de bajos a normales.

Se describen las siguientes conclusiones:

1 En estos estudios los niveles de calcio regresaron a lo nor-
mal en pacientes con Pseudohi iroidi i
gl o . hlpopcr?rlro;dlsmo tratados con vita-
. by c? cio, sin una substancial alteracién de la  parato-
ormona basal, o en la excrecid i
ecién de AMP ciclico o acl i
. aclara
de fosfato. e

Los niveles séri
es séricos de PTH i i
TRtk , bajaron en 4 de los 10 pacien-
& I, os niveles de calcio fueron retornados aniveles nor-
" ; 2 i
es, y permanecieron en el mismo [fmite normal, siempre des-
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pués de tratamiento prolongado.

En 3 pacientes més se describe la persistencia de PTH ele-
vada, estos pacientes normocalcémicos con Pseudohipoparatiroi—
dismo, sus niveles de PTH pudieron ser reducidos a la normalidad
solamente cuando los niveles de calcio fueron elevados arriba de
lo normal por la infusién intravenosa de calcio. (22)

Puesto que el hueso usualmente responde a la Paratohormo=
na, aun cuando los rifiones no lo hacen, sorprende que algunos =
de los pacientes con Pseudohipoparatiroidismo quienes tienen ni-
veles elevados persistentes de paratohormona, desarrollen Ostei-

tis Quistica fibrosa, y Osteopenia. (15)

De aqui se concluye que pacientes en quienes se les diag-
nostica Pseudohipoparatiroidismo deban ser tratados, para evitar
futuras alteraciones y complicaciones. (22, 23) (7,15,20,21) «

MANIFESTACIONES CLINICAS:

Los pacientes tienen sintomas de Hipopcrc’riro’idismo,usucl—
mente tetania y convulsiones con debilidad muscular. Adicional-
mente hay anomalias esqueléticas y de desarrollo que producen el
tipico somatotipo consistente en "bacientes con estatura corfa,
cara redonda, cuello corto, signos de retraso mental, estrabismo

y calcificaciones ectépicas". (17, 18)

Los stntomas de hipocalcemia aparecen usualmente a los 8
afios y el diagnéstico es generalmente sospechadoen base al cua-

dro global .

De las moltiples anomalias esqueléticas los hallazgos clési_
un acortamiento anormal del 4fo. y Sto. metacarpiano o

cos son:
lo cual lleva a un acortamiento de los dedos com=

metatarsiano,

13




prometidos, es siempre comin encontrar que el dedo indice es tan
grande como el dedo medio. Un hallazgo caracteristico es unHo
yuelo sobre la cabeza del metacarpiano comprometido, haciendo
un pufio, similar desarrollo de los metatarsianos siempre  ocurre.

(17)

Las manos son usualmente més afectadas que los pies y el
defecto puede ser unilateral . Cuando un solo dedo presenta acor
famiento, invariablemente es el cuarto, y con mucho, el cuarto

y quinto dedos son los més frecuentemente involucrados, en casos
con anomalias moltiples. . (17)

Otros anomalies incluye, radio curvo y exostosis, las que
usualmente no son extenses, y el caracteristico hoyuelo que re-

emplaza el nudillo del hueso afectado cuando la mano es  empu-
fiada (signo de ALBRIGHT), (17,18),

Hay aplasia o hipoplasia de los dientes con engrosamiento
de la raiz en los molares, hay calcificaciones de tejidos blandos,
o la osificacién uniforme es frecuentemente notada, ésta es wsual
mente subcuténea pero puede ser notada en un ganglio basal o en
otra porcién del cerebro, (17). Puede observarse cataratas, hipo

plasia de las encias, y anormalidades dermatolégicas pueden es-
tar presentes.

También puede haber sintomas relacionados a la hipocalce
mia, tetania, calambres musculares y convulsiones, (17,18)

DATOS DE LABORATORIO:
Incluyen Hipocalcemia e Hipofosfatemia (24).

La fosfatasa alcalina es normal, en la mayorfa de los pa—
cientes, perose han reportado elevadas en un grupo de pacientes

14

LR °
i i io inci i iolégica de Osteitis Fi-
en quienes también se vio incidencia radioldg

brosa quistica. (18)
DIAGNOSTICO:

Esté basado en los hallazgos fisicos tipicos y la historia clf
nica y corroborado por los datos de 1oborq'ronf>. Yo queFen es'ros
pacientes es frecuente encontrar, hipocalcemia, hiperfosfatemiay
niveles séricos de PTH elevados. (17,18,20)

i i séri-
Debe fenerse en mente sin embargo, que los mve|e§ _
cos de PTH, pueden estar altos en otros estados H|pocc|cer.r11cos,
tales como: Fallo renal crénico, sindrome de Mal Absorcién, y

deficiencia de vitamina "D". (20)

Debido a que el cuadro pr‘imurio’q esta condi}cién e; unTFc:-,r
llo a la respuesta de paratohormona exdgena, un numero de esI
han sido desarrollados para evaluar el efecto esquelético y rena
de la Paratohormona en este cuadro.

El Test de EIGSWORD-HOWARD que mide la respuesta fos
fotorica a la infusidn répida de 200 unidades de PTH ha sido  usc

dos por muchos afios, (18)

Sujetos normales responden con un doble o friple aumentc
en la excrecién de fosfato. (17)

Pacientes con Hipoparatiroidismo id‘io]oéﬁco,. fi‘en.en un at
mento de 5y 10 veces, y aquellos con Pseudoparati r0|d!_|15mo l g%
neralmente demuestran menos del doble del aumento. Fay a gf:'
nos entrecruzamientos entre estos grupos, sin em.lcicrgo el ccrr|1 1€
puede estar afectado por la velocidad de filtracién  glomerular

(17, 18)
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La resistencia esquelética es wsualmente evaluada por la
medicidn del cambio de calcio sérico, después de una cantidad
de paratohormona administrada, como se noté previamente la ma
yoria de pacientes con Pseudohipoparatiroidismo tienen un peque
" o & s 0 o - o
fio aumento en la excrecién urinaria de AMP ciclico después de
la administracién de la paratohormona, exdgenn, en contraste
hay una elevacién de 10 a 20 veces sobre sujetos normales.

Aunque el AMP ciclico no es notoriamente determinado en
el laboratorio clinico, usualmente es més facilmente disponible.

Debe enfatizarse que algunos indices de laexcreciénde fos
fatasa podrian ser medidos rutinariamente en pacientes con Pseu-
dohipoparatiroidismo tipo 2. (17, 18)

TRATAMIENTO :

Vitamina "D" y Calcio son los agentes primarios en esta
condicién. (32) 100,000 unidades diarias de vitamina "D" res~-
tauran las concentraciones séricas de calcio y fésforo, aumentan

la excrecidn de fésforo y la respuesta & la PTH a nivel renal y
esquelético.

Puede necesitarse también suplemento oral de calcio (32).

Como reportaron algunos autores este aumento del efecto
de la Paratohormona ocurre sin cambio en la excrecién urinaria
del AMP ciclico: esta dosis de vitamina "D" es adecuada para
aumentar la concentracién de suero célcico a lo normal en mu-
chos pacientes pero el suplemento oral puede ser necesario. (17,

18, 32).
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PRESENTACION DE UN CASO ILUSTRATIVO:

iginari resi-
Paciente de sexo masculino, 18 ahos de edad, originarioy
dente de Santa Lucia Cotzumalguapa.

i Neuro
Quien ingresd el 5 de diciembre de 1980, a l(f:l\AU!mdad de:) Hlevio
logia por presentar convulsiones de tipo gran Mal, que n pon
dian a Tx. con Fenobarbital y Epamin.
imi ero
Antecedentes familiares: un hermano con cuadro similar  p
con retraso mental .

i e donda, cuello
iti | examen de ingreso: carare i
Hollazg B a1 .25 (tas peso: 100 Ibs., signos de Chvostek ¥

o, e e y atrofia del cuarto

Trousseau muestra opacidad del cristalino,

metacarpiano. ignos vitales ITmites normales.

Hallazgos de Laboratorio:

11 mg %.
0.8 mg %. i
Calelt Jous wwes gasmmpaaini 5, 5.2, 6mg /0.0/
. 7.2, 7:5y Jimg 7,

Nitrégeno de Urea. .coeeaees

FASfOr0 wasssasows somsnsas

Tratamiento utilizado:

tracién de 50,000 unidades c!ioric

Consistié en la adminis :
: | dia de lactato de calcio.

de vitamina "D" y 8 gramos @
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CONCLUSIONES

El Pseudohipoparatiroidismo es una entidad claramente des
crita con amplia evidencia clinica.

A pesar que se han planteado probables causas de la enti-
dad su etiologia permanece adn desconocida.

Para su eficaz tratamiento es necesario que ademds de ad-
ministrar vitamina "D" también se utilice Calcio.

Se ha descrito a la herencia como el factor més importante
en su presentacidn.

El diagnéstico debe sospecharse en pacientes con caracte-
risticas clinicas y/o anormalidades esqueléticas.

L frecuencia del diagnéstico en nuestro pafs se reporta ba
ja probablemente por el poco conocimiento del sindrome co
mo tal, de aqui que se trate como otra entidad o no se tra:
te.

-

Los hallazgos Gtiles de laboratorio son Calcio, Fbésforo;
también se reporta el uso del Test de Eigshword Howard, -
que mide la respuesta fosfatbrica a la infusién répida de

200 unidades de PHT.

E| pronéstico es bastante bueno, especialmente cuando el
diagnéstico se hace temprano.
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RECOMENDACIONES

Promover entre el profesional de la medicina, el conoci-
miento de "Pseudohipoparatiroidismo", en todos sus aspec-

tos, para mejorar la calidad de la atencidén médica que se
presta.,

Que todo médico que tenga contacto con un paciente que
presente sintomas y signos caracteristicos de la enfermedad
en cuestién, la reporte a la comunidad médica, para tener
una mejor idea de su frecuencia y facilitarnos su reconoci-
miento y manejo.

Que quienes se interesen por conocer esta enfermedad, am
plien y profundicen en lo posible los estudios  disponibles
al momento, para que, a la luz de los nuevos descubrimien
tos, se reconozcan todas sus facetas, resultando todo esto
en innegable beneficio para nuestros pacientes.
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