Hiperparativeoidismo Primario em Paciente
Com Lupus Evitematoso Sistémico

apresentagcdo de
caso

RESUMO

O hiperparatireoidismo primario (HPP) & uma doenca metabdlica que
resulta da secrecdo anormal do horménio da paratiredide (PTH), sendo
uma das causas mais comuns de hipercalcemia na populagdo geral.
Apresentamos o caso de uma paciente de 47 anos, com diagndstico
prévio de lupus eritematoso sistémico (LES) hd dois anos, que apresen-
tou manifestagdes clinicas (dor éssea difusa, labilidade emocional,
tumoragcdo em ramo mandibular esquerdo) e laboratoriais (cdlcio séri-
co= 13,5mg/dL, fosfato= 1,8mg/dL, fosfatase alcalina= 3.028U/L, PTH
intacto= 1472pg/dL) que culminaram com o diagndstico de HPP, com-
plementado pelo estudo andtomo-patolégico, que evidenciou adeno-
ma de paratiredide. Apds o tratamento com calcitonina nasal
400Ul/dia, pamidronato 90mg IV/semana e, por fim, a paratireocidecto-
mia subtotal, a paciente apresentou melhora do quadro clinico e nor-
malizagcdo dos exames laboratoriais. A presente descricdo se constitui
no segundo caso relatado na literatura, com tal associacdo de
doencas. Embora os mecanismos etiopatogénicos do HPP em LES ndo
estejam ainda definidos, essa associagcdo deve ser sempre lembrada,
uma vez que a estratégia terapéutica tende a mudar completamente.
(Arq Bras Endocrinol Metab 2004;48/4:555-558)
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ABSTRACT

Primary Hyperparathyroidism in a Patient With Systemic Lupus Ery-
thematosus.

Primary hyperparathyroidism (PHP) is a metabolic iliness that results from
autonomous secretion of parathyroid hormone and is one of the most
common causes of hypercalcemia. We present the case of a 47-year-
old female with a previous diagnosis of systemic lupus erythematosus
(SLE) in whom clinical (diffuse bone pain, emotional lability, jaw tumor)
and laboratory features (calcium= 13.5mg/dL, phosphate= 1.8mg/dL,
alkaline phosphatase= 3028U/L, PTH intact= 1472pg/dL) prompted the
diagnosis of PHP secondary to parathyroid adenoma as demonstrated
by the anatomopathology. After treatment with calcitonin spray 400Ul
per day, IV pamidronate 90mg/week, and subtotal parathyroidectomy,
the patient status improved with normal laboratory tests. This is the se-
cond report to describe the coexistence of these two disorders in a sin-
gle patient. Although the pathophysiology of the association of PHP and
SLE is not known, the recognition of this association has a practical impli-
cation since the therapeutical strategy is completely different. (Arq Bras
Endocrinol Metab 2004;48 /4:555-558)
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HIPERPARATIREOIDISMO PRIMARIO é uma doenga

metabdlica que resulta da secre¢io anormal de
paratorménio (PTH), sendo uma das causas mais
comuns de hipercalcemia na populagao geral (1). Pode
se apresentar clinicamente de diversas maneiras, va-
riando da forma assintomdtica a hipercalcemia sin-
tomatica, doenga éssea, litfase renal e crise paratire-
oidea (2). As manifestagdes reumatolégicas observadas
no hiperparatireoidismo sio a condrocalcinose, dor
Ossea difusa, pseudogota e gota (3-5). Raramente
pacientes com lGpus eritematoso sistémico (LES)
podem apresentar hipercalcemia. Essa poderia ser
decorrente da presenga de anticorpos estimuladores
contra receptores de PTH (6), produ¢io de peptideo
similar ao PTH (PTH-rP), mesmo na auséncia de neo-
plasia (7), ou fazendo parte da chamada sindrome
hipercalcemia/linfedema, que inclui adenomegalia e
pleurite (8,9). Em uma ampla revisio de literatura,
encontramos um unico relato de caso de associag¢io de
hiperparatireoidismo primério com lapus eritematoso
sistémico (10). O objetivo do presente trabalho ¢ apre-
sentar o segundo caso da literatura e discutir a inter-
face dessas duas condic¢oes.

RELATO DO CASO

J.A.M, sexo feminino, 47 anos, teve diagnéstico de LES
ha cerca de dois anos (artralgia, leucopenia, FAN, por
imunofluorescéncia em HEp-2, positivo com padrio
pontilhado fino, titulo 1:1280, anti-RNP 1:400, anti-
SSA 1:12.800), sendo acompanhada em outro servigo e
vindo em uso de prednisona 5mg/dia. Na admissio,
referia que hd seis meses vinha cursando com astenia,
cefaléia, dor Gssea, labilidade emocional, perda ponderal
¢ obstipagdo intestinal. Foi internada para esclarecimen-
to diagndstico. Ao exame fisico, apresentava-se emagre-
cida, hipocorada, ansiosa, com tumora¢io em ramo
mandibular esquerdo, sem altera¢des a palpa¢io da
tire6ide. Exibia, também, acentuada cifoescoliose. Apre-
sentava os seguintes exames na internagao: calcio sérico:
13,5mg/dL.  (8,5-10,5mg/dL); calcio urindrio:
336mg/24h (< 180mg/24h); foésforo sérico:
1,8mg/dL (2,5-4,5mg/dL); fosfatase alcalina (FA):
3028U/L (50-250U/L); PTH intacto: 1472pg/mL
(10-60pg/mL); uréia: 34mg/dL; creatinina:
1,0mg/dL. Raio-x de cranio: aspecto granular dos ossos
da calota craniana com lesio em “sal e pimenta”; TC de
mandibula e térax: lesdes osteoliticas insuflantes, multi-
lobulares compativeis com “tumores marrons” (figura
1). Cintilografia de paratiredides com Sestamibi-Tc
99m: drea de retengdo tardia anormal do tragador na

556

Figura 1. Tomografia computadorizada de térax eviden-
ciando lesdes “insufladas” em arcos costais, compativeis
com tumores marrons.

proje¢do de paratiredide. Foi iniciado calcitonina spray
nasal 400UI/dia, que a paciente usou irregularmente
por quatro meses sem resposta e, posteriormente,
pamidronato endovenoso 90mg,/semana por 4 semanas
e hidratagio venosa. Foi submetida a paratireoidectomia
subtotal, ¢ o estudo anatomo-patolégico evidenciou
adenoma de paratire6ide. No momento encontra-se as-
sintomatica com reversio completa do quadro clinico e
niveis laboratoriais pés-operatérios de PTH: 50pg,/mL,
FA: 150U/L, Ca: 8,5mg/dL, fésforo: 3mg/dL. A
paciente ndo apresentou a sindrome de fome 6ssea no
pos-operatério imediato e vem, atualmente, em uso de
cilcio, vitamina D e prednisona 5mg/dia.

DISCUSSAO
O hiperparatireoidismo é um distirbio metabédlico que

resulta de uma produ¢do anormal de paratormoénio,
geralmente decorrente da presenga de um adenoma de
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paratiredide. Pode ocorrer em qualquer idade, mas a
grande maioria dos casos ocorre em torno dos 45
anos. Mulheres sio acometidas duas a trés vezes mais
que os homens (11).

As manifesta¢oes reumatolédgicas associadas ao
hiperparatireoidismo primério podem ocorrer pelos
seguintes mecanismos: deposi¢do de cristais de piro-
fosfato de calcio secunddrio a hipercalcemia (pseudo
gota), hiperuricemia de causa desconhecida levando a
um quadro de gota, calcificagido periarticular manifes-
tando-se como periartrite, ou, raramente, numa forma
que mimetiza a artrite reumatodide e leva a deformi-
dades mutilantes tipo “opera glass” (12). Pacientes
com hiperparatireoidismo freqiientemente referem dor
Ossea difusa, sem evidente inflamagdo articular, o que
certamente retarda seu diagndstico, uma vez que essa
condi¢io muitas vezes ndo é lembrada. A associagio de
hiperparatireoidismo primdrio com LES é uma situ-
acio bastante rara, sendo descrita previamente em ape-
nas uma paciente (10). As duas pacientes, a da litera-
tura e a nossa, encontravam-se na mesma faixa etria
(40-50 anos) quando tiveram diagnostico de hiper-
paratireoidismo primario, com quadro clinico e labo-
ratorial parecidos, exceto pelo tempo de diagndstico
do LES, que na nossa paciente foi de dois anos e na
paciente da literatura, de dez anos; além disso, o com-
prometimento renal e a presen¢a da sindrome antifos-
folipidica ndo foram observados na nossa paciente.

A raridade dessa situagio associada a falta de
evidéncias na literatura que déem suporte para a possi-
bilidade de mecanismo auto-imune na etiologia do
adenoma de paratiredide levantam a possibilidade
dessa associag¢do significar apenas uma coincidéncia de
doengas. Por outro lado, pacientes com LES podem
apresentar hipercalcemia, mais comumente observada
devido ao hiperparatireoidismo secunddrio ou terciario
devido a insuficiéncia renal cronica, por nefrite lapica.
No presente caso, a paciente apresentava fung¢do renal
normal, sem qualquer comprometimento deste 6rgio
pela doenga. A hipercalcemia pode também fazer parte
da “sindrome hipercalcemia-linfedema”, que inclui a
linfadenopatia e a pleurite (8,9), manifestagdes estas
também ausentes na nossa paciente. Em outros casos,
a hipercalcemia pode ser decorrente do aumento do
peptideo relacionado a paratireéide (PTHrP), que,
embora seja um conhecido mediador humoral da
hipercalcemia na neoplasia (13), tem também sido
relatado em condi¢des nio malignas como LES e
hiperplasia mamaria (14,15). Adicionalmente, anticor-
pos contra receptores, presentes em doengas auto-
imunes, podem mimetizar a agio de vérios peptideos
hormonais a partir da ativagio de tais receptores. Sabe-
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se que isso pode ocorrer com os receptores do PTH
levando a hipercalcemia em LES (6). Embora todas
essas possibilidades possam ser aventadas, a nossa
paciente apresentava altos niveis de PTH e achados
cintilogrificos indicando hiperfun¢io e aumento de
paratire6ide, com exame anitomo-patologico eviden-
ciando adenoma de paratiredide.

Em conclusio, a presente experiéncia faz sugerir
que, frente a um paciente com LES e niveis séricos ele-
vados de calcio, assim como em outras situagoes, a pre-
senga de hiperparatireoidismo primario deve ser
pesquisada, uma vez que a terapéutica cirdrgica leva a
uma completa resolu¢io da hipercalcemia.
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