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RESUMEN: El hipoparatiroidismo estd causado por la falta de secrecién de hormona paratiroidea (PTH),
bien por alteracion de su sintesis y secrecion por parte de las glandulas paratiroides o por alteracion en el esti-
mulo para su secrecion por fallo en el receptor sensible al calcio (CaSR). Su etiologia y manifestaciones clinicas
son variables en funcién de la edad del paciente. El tratamiento va dirigido a mantener los niveles de calcemia
dentro del rango normal-bajo para evitar el riesgo de nefrocalcinosis derivado del uso de dosis excesivas de
calcio y vitamina D. En esta revision, nos centramos en las peculiaridades de esta entidad en la edad pediatrica.

PALABRAS CLAVE: hipoparatiroidismo; hipocalcemia; pediatria; vitamina Dj calcio

SUMMARY: Hipoparathyroidism occurs when parathyroid hormone (PTH) is insufficient because
of destruction of the parathyroid glands, abnormal parathyroid gland development or altered regulation
of PTH production through calcium-sensing receptor (CaSR). Etiology and clinical features depend on
the age of the patient. The goals of therapy are to maintain the serum calcium concentration in the low-
normal range to prevent iatrogenic development of kidney stones. In this review, we will pay attention to
the peculiriaties in the pediatric age.
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INTRODUCCION

La hormona paratiroidea (PTH), regula junto
con la vitamina D, los niveles de calcio sérico a
través de un efecto directo sobre hueso y rifién y
de acciones indirectas en tracto digestivo.

Alteraciones en las glandulas paratiroideas por
causas autoinmunes, iatrogénicas durante cirugias
tiroideas, paratiroideas o de la zona del cuello,
trastornos en el desarrollo embrionario de dichas
glandulas o disregulacion en la produccion de PTH
puede provocar situaciones de hipoparatiroidismo.

EPIDEMIOLOGIA

El hipoparatiroidismo afecta por igual a ambos
sexos y sus causas varian en funcion de la edad.

ETIOPATOGENIA

Para averiguar la causa de este, tendremos en
cuenta la edad de presentacion y si existe antece-
dente de cirugia previa.

Si la presentacion es neonatal, distinguimos el
precoz que sucede en los tres primeros dias de vida
y se suele asociar a prematuridad, bajo peso al naci-
miento, pérdida de bienestar fetal, diabetes materna
o hipercalcemia materna y el tardio que se manifiesta
pasados estos tres primeros dias de vida y que suele
asociarse con hipercalcemia materna, hipomagne-
semia, sobrecarga de fosfatos en la dieta o iatrogenia
Dentro del hipoparatiroidismo neonatal podemos
hacer otra clasificacion segun los sintomas desapa-
rezcan con el tiempo (hipoparatiroidismo transitorio
que suele asociar las causas antes referidas) o persistan
(hipoparatiroidismo permanente asociado a hipopla-
sia o aplasia de paratiroides o mutaciones en genes
que intervienen en la sintesis y secreciéon de PTH).

Si la presentacion es en el lactante o nifio
mayor distinguimos las formas adquiridas (cirugfa,
hemocromatosis, enfermedad de Wilson, infeccio-
nes) de las formas congénitas como las aisladas
de hipoparatiroidismo genético por mutacién en
GCM2, mutacioén activadora del CaSR, mutacién
activadora en GNA11) o formas sindromicas como
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DiGeorge (del22q11), asociacion CHARGE, Kenny
Caffey, sindrome HDR, enfermedades mitocon-
driales, sindrome poliglandular autoinmune tipo
1 por mutaciones en gen AIRE).

Asi como en el adulto la causa més frecuente
de hipoparatiroidismo es el postquirdrgico, en el
nifio son mas frecuentes las causas genéticas o
autoinmunes y los hipoparatiroidismos neonatales
transitorios [1,2].

CLiNICA

La sospecha clinica de hipoparatiroidismo se
establece ante un cuadro de hipocalcemia con o
sin hiperfosforemia con PTH baja o inapropiada-
mente normal.

Los signos y sintomas derivados de la hipo-
calcemia suelen manifestarse con calcios iénicos
por debajo de 0.63 mmol/L que equivalen a una
calcemia total de 7.5 mg/dL

Distinguimos entre manifestaciones agudas y
manifestaciones cronicas.

Dentro de las agudas a nivel neuromuscular
tenemos la tetania que puede ser moderada, con
parestesias periorales 0 en manos y pies, o severa,
con espasmo carpopedal (signos de Trousseau y
de Chvostek), laringoespasmo o crisis focales o
generalizadas. A nivel cardiaco encontrarfamos un
intervalo QT prolongado, hipotension, arritmia o
insuficiencia cardiaca.

Dentro de las manifestaciones cronicas del
hipoparatiroidismo incluiriamos: calcificaciones
en los ganglios de la base: algunos pacientes con
esta alteracion desarrollan parkinsonismo mientras
otros permanecen asintomaticos [3], cataratas
subcapsulares cuya progresidn se frena con el
tratamiento de la hipocalcemia [4], cuando la hipo-
calcemia estd presente en el desarrollo temprano del
nifio puede dar lugar a anomalias dentarias como
hipoplasia dental, fallo de erupcion, defectos en el
esmalte...que pueden revertirse con el tratamiento
[5], alteraciones ectodérmicas... Otros hallazgos
menos especificos serian fatiga, irritabilidad, ansie-
dad, depresion, papiledema...
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Di1agNOsTICO

Inicialmente diagnosticaremos la situacion de
hipoparatiroidismo teniendo en cuenta:

« Calcio total e ionizado: la calcemia total se
encuentra influenciada por los niveles de
albamina y por el pH sanguineo.

o PTH intacta: existen normogramas para
la interpretacion de la concentracion de
PTHi en funcion del calcio sérico [6].

o Fosforo: en general estara elevado, pero en
lactantes sin alimentacién enteral o con
bajo consumo de fésforo/proteinas podria
ser normal. En el déficit de vitamina D el
fosforo estd bajo lo que nos permite realizar
el diagnostico diferencial con esta entidad.

o Magnesio: permite descartar una hipo-
magnesemia como causa de un hipoparati-
roidismo transitorio que se corregiria con
el tratamiento sustitutivo con magnesio.

o Filtrado glomerular: es normal en el hi-
poparatiroidismo primario, no asi en el
hiperparatiroidismo secundario a insufi-
ciencia renal que va con hiperfosforemia
Y PTHi elevada con niveles de calcio va-
riables y creatinina elevada.

o 25-OH vitamina D: normal en el hipopa-
ratiroidismo.

o Calciuria: reducida en practicamente la
totalidad de los pacientes con hipocalce-
mia por hipoparatiroidismo a diferencia
de los pacientes con hipocalcemia hiper-
calcitrica familiar.

Una vez diagnosticada la situacion de hipopa-
ratiroidismo, deberemos estudiar la causa.

Ante un hipoparatiroidismo neonatal persis-
tente solicitaremos radiografia de torax (para
descartar hipoplasia timica), ecocardiografia (para
descartar cardiopatia) y estudio molecular comen-
zando con el estudio del22q11.

Si la presentacién es en la infancia valorare-
mos antecedentes como enfermedad de Wilson
y hemocromatosis, en adolescentes pensar en el
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sindrome poliglandular autoinmune tipo 1, solicitar
radiografia de térax, ecocardiografia, ecografia
renal y abdominal (para descartar displasia renal
del sindrome HDR), estudio oftalmoldgico (para
descartar retinitis pigmentaria que orientaria hacia
una alteracion mitocondrial), valorar TAC cerebral
para descartar calcificaciones y plantear estudio
molecular dirigido.

TRATAMIENTO

El tratamiento convencional consiste en la
administracién de calcio y/o vitamina D activada.

El fin sera alcanzar un equilibrio entre evitar
las manifestaciones clinicas del hipoparatiroi-
dismo y el riesgo de complicaciones por dosis
excesivas.

o Calcio elemental: 25-50 mg/kg/dia cada
6-8 horas. La forma mas utilizada es la de
carbonato calcico (40% de calcio elemen-
tal) ya que requiere menos dosis y es mds
barato, se debe administrar con las comi-
das porque requiere medio acido para su
absorcién. En pacientes con inhibidores
de la bomba de protones o acloridia se po-
dria usar citrato calcico (21% de calcio ele-
mental). Se debe monitorizar con calcio
sérico total y calcio idnico cada 3-6 meses.

o Metabolitos de vitamina D activada: la au-
sencia de PTH afecta a la conversion de la
vitamina D inactiva a la forma activa por
€so se usa:

o Calcitriol 0.04-0.08 ug/kg/dia cada
12 horas. Es la forma activa de elecciéon
dada su mayor potencia y menor vida
media por lo que mejora la respuesta
terapéutica y evita la toxicidad.

o Alfa-Calcidiol 0.05-0.1 ug/kg/dia ana-
logo de la vitamina D3 que en el higa-
do se convierte casi por completo en
calcitriol. Tiene una vida media mas
larga lo que favorece su administracién
en dosis unica diaria pero su inicio de
accion es mas lento.
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o Restriccién en aportes de fésforo: evitar
alimentos ricos en él como queso, sardi-
nas, mariscos, chocolate, yema de huevo,
yogurt, leche... En pediatria no es habi-
tual el uso de quelantes del fosforo (Seve-
lamero).

CONCLUSIONES

El hipoparatiroidismo en el nifio tiene sus

peculiaridades en el sentido de que la causa suele
ser distinta a la del hipoparatiroidismo del adulto
y tiene mas implicaciones a nivel sist¢émico dado
que la hipocalcemia derivada actiia sobre una
época clave en el desarrollo mineral y dseo, por eso
es importante hacer el diagndstico, tratamiento y
seguimiento de forma adecuada.
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