Hiperparatiroidismo Primario (HPT)

Es un exceso de L)

funcion de las @

glandulas

paratiroides, que

en namero de ng
cuatro se  sitdan
alrededor de la glandula tiroides.

No se trata de un cancer, es una elevacion
de una hormona llamada PTH que regula
el metabolismo del calcio, por lo que al
aumentar hace que el calcio de los huesos
pase a la sangre, que los huesos se
descalcifiquen (osteoporosis), y sean mas
fragiles, y al llegar mas calcio al rifion se
formen célculos.

Mediante examenes periddicos se puede
diagnosticar y adelantarse a la aparicion
de complicaciones. EL tratamiento
también es la cirugia.

Liquen Cutdneo Amiloidético

Es una lesion de la piel que aparece en
algunos pacientes con MEN 2A, en el centro
de la espalda, extendida hacia los latera-
les, que suele producir picor, y sélo necesi-

ta tratamiento con cremas de corticoides.

Enfermedad de Hirschprung

Es una afectacién rara y no exclusiva
del MEN 2A en la que hay una altera-
ciéon en los nervios que regulan la
pared intestinal.

La clinica estara centrada en las alte-
raciones motoras del intestino como
estrefiimiento pertinaz, a veces des-
pefos diarreicos, y distension abdo-
minal que aparece ya en los primeros
meses de vida. Puede precisar cirugia.

Qué es MEN 2B

EL MEN 2 B se diferencia del MEN 2A fun-
damentalmente en 3 cosas:

1) Se manifiesta antes y es mas grave.
Esto hace que la cirugia profilactica del
CMT se recomiende antes del afio de

edad.

2) No manifiesta hiperfuncion de las
glandulas paratiroides.

3) Se acompafa de caracteristicas del
cuerpo:

Neuromas de la piel y mucosas: los
vemos sobre todo en labios y lengua
como si fuesen unas verrugas blandas.

Son personas delgadas con extremidades
largas.

Suelen presentar problemas de columna
(escoliosis).

A Recordar

El estudio genético es imprescindi-
ble en todas las personas en las que
se sospeche MEN, y en los miembros
de las familias de los ya diagnosti-
cados.

El tratamiento debe realizarse lo
mas precozmente posible en todos
los casos. Mejora de forma muy
importante el pronéstico de la
enfermedad.

Aunque se curen algunos compo-
nentes, la enfermedad hay que vigi-
larla de por vida.

En la actualidad se abren nuevas
vias en el tratamiento de estos
procesos, que incluyen el trata-
miento antitumoral y la seleccién
embrionaria (fecundacién in vitro
con estudio genético de embriones
e implantacion, en el Gtero de la
madre, de un embrion sano).

Ante cualquier duda consulte a su
endocrin6logo o a la SEEN.
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Qué es la Neoplasia
Endocrina Maltiple (MEN)

Es una enfermedad
que se caracteriza
por la existencia

de mas de un

tumor de caracte-

‘;. (!’ risticas endocrinas

en el mismo paciente.

Es hereditaria, de forma que el indivi-
duo que la padece, aunque empiece a
manifestarla afios después del naci-
miento, ya nace con la alteracién gené-
tica caracteristica. Esta alteracién
genética puede ser transmitida a la
descendencia de forma autosémica
dominante, es decir, cada hijo tiene de

forma individual un 50 % de posibilida-
des de heredar la enfermedad.

Hay muchos tipos de mutaciones gené-
ticas que producen MEN, pero no todas
tienen la misma gravedad.

En la actualidad se puede realizar un
diagnéstico precoz de la enfermedad,
desde incluso antes del nacimiento,

mediante un  estudio  genético
(evaluando la existencia de la anomalia
genética familiar en los descendien-
tes). Este diagnéstico precoz hace que
los resultados del tratamiento sean
mas efectivos y por tanto la evolucién
mas favorable.

Existen al menos dos tipos de MEN: MEN
1 y MEN 2, y éste se clasifica en MEN 2A
y MEN 2B.

Qué es MEN 2A

En esta enfermedad los tumores endocrinos
que aparecen asociados son:

-Cancer medular de tiroides en el 100% de
los pacientes.

-Feocromocitoma en un 50 % de ellos.
-Hiperparatiroidismo primario en un 10%.

Es decir, hay pacientes que sélo desarrollan
uno, otros dos, y algunos tres tipos de
tumores.

En algunos casos, puede aparecer una alte-
racion en la piel de la espalda, que conoce-
mos como liquen cutaneo amiloidético, o
una alteracion intestinal que conocemos
como enfermedad de Hirschprung.

Cancer Medular de Tiroides (CMT)

Es un tumor proce-

) dente de las llama-
> das células C para-
foliculares del
tiroides. Estas
Q& células C producen

una hormona llamada

calcitonina, cuya deter-

minacion en sangre es de gran utilidad en
el diagnéstico y seguimiento del tumor.

Si no hay diagnéstico precoz suele apa-
recer entre los 15 y los 30 afios, en forma
de un nédulo en la glandula tiroides.
Otras veces, (mas raro) es la aparicién en
el cuello de un ganglio inflamado
(metastasis de células cancerosas), o mas
raramente, por metastasis a distancia,

como pueda ser en el higado o los huesos.

Si hay diagnostico genético precoz, no
aparecera ninguna sintomatologia, y en
estos casos con una cirugia su prondsti-
co es muy bueno. Por ello, es importante
la cirugia profilactica, en otras palabras,
extirpar la glandula tiroides a los nifios
con la alteracién genética, antes de que
aparezca el tumor (antes de los 5 o 10
anos, dependiendo del tipo de muta-
cion).

Feocromocitoma

Aparece en el 50 % de los casos y habitual-
mente después del CMT. EL tumor se locali-
za en unas glandulas situadas encima de
los rifiones, (glandulas suprarrenales) y no
es un cancer, pero produce unas hormonas
(catecolaminas) que elevan mucho la ten-
sion arterial poniendo en peligro la vida
del paciente. Puede afectar a una o a las
dos glandulas suprarrenales por lo que el
tratamiento sera extirpar la/s glandula/s
que estén afectadas.

Podemos mediante controles analiticos
periddicos detectar su aparicion antes de
que cause problemas, y en una fase en la
que suelen ser pequefios y faciles de
extirpar.

Si en el momento del
diagnostico un

paciente presenta

ya CMT y feocromo-

citoma debe operar- 4 ¢
se antes el feocromo-
citoma.
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