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Resumen: Presentación del caso. Se trata de una paciente
femenina de 20 años de edad con enfermedad renal crónica
estadio 5 en tratamiento de hemodiálisis que notó aumento
progresivo de la región palatina en los últimos siete meses,
que le generaba dislalia y dificultad para la masticación
con expansión del hueso maxilar, separación de las piezas
dentales superiores y cambios en la configuración y perfil
facial compatibles con un tumor pardo. Los resultados de
laboratorio confirmaron un hiperparatiroidismo e hipocalcemia
secundarios a la enfermedad renal. Los hallazgos ecográficos
fueron compatibles con hiperplasia de paratiroides del lado
izquierdo. Intervención terapéutica. Se administró carbonato
de calcio y paricalcitol durante las dos semanas previas a
la cirugía. El tratamiento consistió en una paratiroidectomía
subtotal y la resección quirúrgica de la tumoración en el maxilar y
los suplementos de calcio y vitamina D3 por vía oral. Evolución
clínica. Se obtuvo normalización de los niveles de calcio y de
fósforo y disminuyeron los niveles de la paratohormona. Después
de un seguimiento de más de dos años, no se identificaron
recurrencias.

Palabras clave: Insuficiencia renal crónica, hiperparatiroidismo,
cirugía maxilofacial, osteodistrofia renal.

Abstract: Case presentation. is is a 20-year-old female
patient with stage 5 chronic kidney disease on hemodialysis
who noticed progressive enlargement of the palatal region in
the last seven months, which generated dyslalia and difficulty
in chewing with expansion of the maxillary bone, separation
of the upper teeth and changes in the facial configuration
and profile compatible with a brown tumor. Laboratory results
confirmed hyperparathyroidism and hypocalcemia secondary to
renal disease. Ultrasound findings were compatible with le-
sided parathyroid hyperplasia. Treatment. Calcium carbonate
and paricalcitol were administered during the two weeks prior to
surgery. e treatment consisted of subtotal parathyroidectomy
and surgical resection of the tumor in the maxilla and oral
calcium and vitamin D3 supplements. Outcome. Calcium
and phosphorus levels normalized and parathyroid hormone
levels decreased. Aer a follow-up of more than two years, no
recurrences were identified.
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Introducción

El síndrome de Sagliker es el conjunto de alteraciones craneofaciales y esqueléticas producidas por la elevación
de la hormona paratiroidea y la alteración en el metabolismo del calcio1, secundarios a la insuficiencia renal
crónica2,3. Consiste en una osteodistrofia renal4 que se manifiesta como apariencia desfigurada del rostro,
entre las más comunes, la protrusión del maxilar y de la mandíbula, la hiperplasia de los tejidos blandos del
paladar, la pérdida de la anatomía nasal, la deformidad dental y de los dedos y una estatura baja1.

Este síndrome fue descrito por Sagliker et al. en 20041. Se ha reportado una incidencia del 0,5 % de los
pacientes que se encuentran en hemodiálisis y se presenta con mayor frecuencia en el sexo femenino entre
los 18 y los 39 años de edad5.

El daño de la función renal produce una disminución de los niveles de 1,25-dihidroxicolecalciferol, lo que
origina una hipocalcemia e hiperfosfatemia debido a la disminución de la absorción del calcio a nivel intestinal
y, de forma conjunta, un aumento de retención de fósforo6,7. En respuesta a estas alteraciones metabólicas,
las células de las glándulas paratiroides desarrollan un proceso de hiperplasia adaptativa que estimula
directamente el aumento de la liberación de hormona paratiroidea2. El estado de hiperparatiroidismo
secundario (HPTS) en el síndrome de Sagliker produce cambios en todo el cuerpo, especialmente los huesos
largos, vertebrales y craneales, y contribuye a la formación de tumores pardos8. Los tumores pardos también
se producen por la disminución de los niveles de calcio en el organismo, que aumentan la reabsorción ósea
por la estimulación de osteoclastos inducidos por la hormona paratiroidea, y producen alteraciones que se
pueden describir como lesiones de tejido intraóseo, únicas o multifocales, y generalmente se localizan en los
huesos maxilares9.

En este caso, se presenta el manejo y tratamiento de un paciente con tumor pardo de maxilar con síndrome
de Sagliker que acude al servicio de cirugía oral y maxilofacial del Hospital Nacional Rosales de El Salvador.

Presentación de caso

Se trata de una paciente del sexo femenino de 20 años de edad, con el antecedente de ocho años de haber
sido diagnosticada con enfermedad renal crónica estadio 510, en tratamiento de hemodiálisis los últimos
cuatro años. Consultó en el servicio de cirugía oral y maxilofacial del Hospital Nacional Rosales por notar un
aumento progresivo de la región palatina en los últimos siete meses que le generaba dislalia y dificultad para
la masticación con expansión del hueso maxilar, ocasionándole separación de las piezas dentales superiores
(Figura 1) y cambios en la configuración y perfil facial (Figura 1).

En la evaluación física se observó estatura baja (1,46 m), crecimiento del hueso escapular en los últimos
años de la insuficiencia renal (Figura 1), anormalidades y acortamiento de las falanges distales (Figura 1).
Además, en la evaluación intraoral se observó una tumoración en el maxilar que afectaba en su totalidad al
paladar duro y en la región dental frontal y se identificó la separación de las piezas dentales, lo que confirmó
la alteración en el crecimiento de los maxilares.

Los resultados de las pruebas de laboratorio confirmaron el hiperparatiroidismo, la hipocalcemia, la
hiperfosfatemia y la elevación de la fosfatasa alcalina. (Tabla 1).

La tomografía computarizada mostró imágenes hipodensas con patrón osteolítico que comprometía el
paladar duro hacia la parte ósea de los senos maxilares, el hueso frontal, el hueso esfenoides y una porción
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de los huesos temporales bilaterales, identificando irregularidades en la trabeculación ósea en los sitios
mencionados. (Figura 2).

Se describieron hallazgos ecográficos fueron compatibles con una hiperplasia de paratiroides del lado
izquierdo; además, la gammagrafía paratiroidea con Tecnecio 99-sestamibi (Tc99m) combinado con una
tomografía computarizada de emisión monofotónica de cuello confirmaron el tejido glandular con exceso de
actividad celular en imágenes estáticas de cuello y mediastino a los 15 minutos y a las dos horas (Figura 2).

Intervención terapéutica

Se realizó el análisis del caso con un equipo multidisciplinario (cirugía maxilofacial, nefrología y
endocrinología) para la elección del tratamiento médico, desde el momento preoperatorio, y del manejo
quirúrgico. Se administró carbonato de calcio 3600 mg diarios por vía oral y paricalcitol 15 μg en tres dosis
por vía intravenosa durante las dos semanas previas a la cirugía. El tratamiento quirúrgico consistió en
una paratiroidectomía subtotal sin timectomía, con la extirpación completa de tres glándulas paratiroides
y aproximadamente dos tercios de la glándula paratiroides inferior izquierda (Figura 3), luego se procedió
a la resección quirúrgica de la tumoración en el maxilar (Figura 3), se obtuvo una muestra de la región
palatina, que midió aproximadamente 4,5 × 4,3 × 1 cm, y se envió a estudio histopatológico (Figura 3). En
el periodo posoperatorio inmediato se administró gluconato de calcio 10 %, una ampolla cada ocho horas
por vía intravenosa, y en el posoperatorio mediato se inició el tratamiento con vitamina D3 0,25 μg diarios
y suplemento de calcio oral 3600 mg diarios por vía oral.

El estudio histopatológico de la tumoración de la región palatina maxilar reportó el hallazgo de
células fusiformes moderadamente pleomórficas entremezcladas con células gigantes multinucleadas de tipo
osteoclastos, depósitos de hemosiderina y abundante osteoide de aspecto benigno de distribución difusa,
compatibles con un tumor pardo de maxilar.

Se mantuvo en control y seguimiento con el equipo multidisciplinario para vigilar la evolución y continuar
el tratamiento de la enfermedad renal.

Evolución clínica

La paciente evolucionó de manera satisfactoria en el periodo posoperatorio inmediato; sin embargo, al quinto
día posquirúrgico presentó un área de necrosis en la mucosa del paladar en la que se aplicó ácido hialurónico
en gel bioadhesivo al 0,2 % cada seis horas y se incluyeron medidas de higiene en la zona intervenida,
con lo que evolucionó favorablemente. Además, se realizaron exámenes de laboratorio de control, que
reportaron niveles de calcio, fósforo y fosfatasa alcalina normales; así como disminución de los niveles de la
paratohormona (Tabla 1).

Luego de dos semanas posquirúrgicas se comprobó la formación del tejido de granulación con el proceso
de cicatrización secundaria en el paladar, lo que favoreció la capacidad de alimentación y mejoró la calidad
de vida de la paciente. Además, se vigiló la evolución clínica mediante controles cada cuatro meses durante
más de dos años. Durante ese período no se identificaron recurrencias. (Figura 4).

Diagnóstico clínico

Ante los hallazgos clínicos, radiográficos, bioquímicos e histopatológicos se estableció un diagnóstico de
tumor pardo de maxilar en un paciente con síndrome de Sagliker.



Samuel Antonio Fuentes, et al. Abordaje quirúrgico de tumor pardo de maxilar en síndrome de Saglik...

PDF generado a partir de XML-JATS4R 95

Discusión

Los tumores pardos son las lesiones intraóseas que se producen por la acción de los osteoclastos3. Estas células
originan una sustitución del tejido óseo por tejido fibroso, células gigantes multinucleadas y depósitos de
hemosiderina, principalmente en los huesos maxilares9,11. Esto puede deberse a que los maxilares tienen una
tasa rápida de reabsorción y aposición ósea. Algunos autores informan una incidencia de 1,5 % en pacientes
con HPTS12.

Los hallazgos clínicos, bioquímicos, estudios de imagen e histopatológicos son las principales herramientas
para establecer el diagnóstico de tumores pardos en el HPTS en individuos con síndrome de Sagliker5,9. Los
niveles séricos de calcio, fósforo, fosfatasa alcalina y hormona paratiroidea en la evaluación inicial son de
importancia para el manejo adecuado13. Así mismo, los estudios de imágenes permiten identificar alteraciones
óseas no solo en los maxilares, sino también en otras áreas anatómicas13. En el síndrome de Sagliker es
frecuente observar lesiones con aspecto de sal y pimienta en los huesos craneales8.

Las manifestaciones clínicas detectadas en la paciente se relacionan con las descritas por otros autores,
entre ellas las características de perfil facial convexo y maloclusiones debido a la protusión del ángulo maxilar
en relación al ángulo mandibular14, la estatura baja, el crecimiento del hueso escapular, el acortamiento con
curvatura hacia arriba de las falanges distales, la deformidad de las rodillas, las escápulas y ciertas alteraciones
en la marcha1,15. Por otra parte, algunos autores mencionan otros hallazgos que son menos frecuentes, como
alteraciones neurológicas moderadas a severas, entre ellas cefaleas y anormalidades auditivas15.

La gammagrafía paratiroidea con Tecnecio 99-sentamibi (Tc99m) combinada con una tomografía
computarizada de emisión monofotónica de cuello se utilizan como métodos auxiliares de diagnóstico por
imágenes5,9. Estas permiten identificar la función celular aumentada de las glándulas paratiroideas y son una
herramienta guía para el cirujano en el abordaje quirúrgico de las glándulas paratiroides5.

El diagnóstico definitivo del tumor pardo no depende solo del resultado histopatológico, ya que este
presenta características histológicas similares a otros tumores de células gigantes; por tanto, para este caso
demandó una combinación de hallazgos clínicos, bioquímicos y estudios de imagen que corroboraron el
HPTS, además de la identificación de los signos y síntomas específicos que determinaron la presencia del
síndrome de Sagliker12.

Para muchos autores el enfoque terapéutico conservador debe abarcar el control del HPTS y la
administración de vitamina D para mejorar los niveles de calcio séricos; en consecuencia, esto mejora
los niveles de la hormona paratiroidea y, en casos de tumores pardos en el área maxilar que no generan
deformidades, permite una regresión gradual del tumor16,17,18. Los pacientes con HPTS muy grave pueden
no responder a las altas dosis de vitamina D, y los pacientes que presentan tumores de gran tamaño en el
área maxilar o intraoral, requieren la valoración para una paratiroidectomía a fin de controlar el desequilibrio
hormonal2,12,19,20.

La elección de tratamiento de los tumores pardos en al área maxilar u oral en el HPTS depende de la
localización, el tamaño, las alteraciones funcionales que genere, la presencia de deformaciones faciales o la
invasión de estructuras anatómicas importantes en el área maxilar o intraoral9,12.

Se decidió el tratamiento quirúrgico, además de la paratiroidectomía, debido a que invadía las estructuras
anatómicas próximas con afección de las vías respiratorias y la deglución, con una expansión continua y
acelerada del tumor a causa de la fisiopatología de la enfermedad de base del HPTS con síndrome de Sagliker.
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Aspectos éticos

La presentación de este caso cuenta con el consentimiento informado del paciente y se recibió la aprobación
del Comité de Ética en la Investigación y Coordinación de Investigación del Hospital Nacional Rosales.
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TABLA 1.
Comparación de resultados de laboratorio en los períodos pre y posoperatorios.
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FIGURA 1.
a. Imagen clínica intraoral del paladar. b. Imagen clínica intraoral frontal. c. Imágenes
faciales con características de perfil facial convexo. d. Acortamiento y curvatura hacia

arriba de falanges distales. e. Tendencia a crecimiento escapular en sentido sagital.

FIGURA 2.
a. Imagen tomográfica de corte axial con zonas hipodensas en huesos palatinos del maxilar. b. Imagen

tomográfica de corte coronal con lesiones en aspecto de sal y pimienta en los huesos craneales. c.
Gammagrafía paratiroidea a los 15 minutos a nivel de cuello y mediastino con captación difusa

de radiotrazadores en el tejido tiroideo. d. Gammagrafía paratiroidea a las 2 horas con captación
de una pequeña zona en el área correspondiente al polo inferior del lóbulo tiroideo izquierdo
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FIGURA 3.
Imágenes transquirúrgicas. a. Paratiroidectomía subtotal. b-c. Resección quirúrgica

completa de tumoración. d. Muestra obtenida de la región palatina del maxilar

FIGURA 4.
a-b. Imagen clínica de control facial e intraoral dos años posquirúrgico.
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