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Calcifilaxis proximal: una afeccion infrecuente

Proximal calciphylaxis: a rare entity.
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Resumen

La calcifilaxis es una enfermedad rara, potencialmente mortal, caracterizada por Glceras
necréticas isquémicas, debidas a la calcificacion de la capa media de las arteriolas
de mediano y pequefio calibre de la unién dermo-epidérmica y del tejido celular
subcutdneo. Afecta a pacientes con insuficiencia renal crénica avanzada, en didlisis
o trasplantados renales, es de dificil manejo terapéutico. Se comunica el caso clinico
de un paciente con diagndstico de calcifilaxis proximal asociada con insuficiencia
renal crénica.
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Abstract

Calciphylaxis is a rare, life-threatening disease characterized by ischemic necrotic ulcers,
due to the calcification of the middle layer of medium and small caliber arterioles of
the dermo-epidermal junction and subcutaneous cellular tissue. It occurs in patients
with advanced chronic renal failure, on dialysis and/or kidney transplants, with limited
treatment options. We present the clinical case of a patient diagnosed with proximal
calciphylaxis associated with chronic renal failure.
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ANTECEDENTES

La calcifilaxis o artropatia calcificante urémi-
ca es una enfermedad rara, potencialmente
mortal, caracterizada por tlceras necroéticas is-
quémicas, debidas a la calcificacion de la capa
media de las arteriolas de mediano y pequefio
calibre de la unién dermo-epidérmica y del te-
jido celular subcutaneo.? Afecta principalmente
a pacientes con insuficiencia renal crénica
avanzada, en didlisis o trasplantados renales.
Se requiere el reconocimiento temprano de la
enfermedad por parte del dermatélogo para
el tratamiento multidisciplinario, debido a las
dificultades en su manejo y verdaderos desafios
terapéuticos.’

La patogenia es multifactorial, pero adn no se
conoce en su totalidad. Los pacientes con in-
suficiencia renal crénica tienen riesgo elevado
de padecer arteriopatia calcificante urémica
asociada con alteraciones del metabolismo
fésforo-calcico, pero sélo un pequeio porcentaje
la manifiestan, por lo que otros factores estarian
implicados.*®

La calcifilaxis clinicamente se caracteriza por
tlceras necréticas secundarias a la calcificacién
de pequefios vasos y necrosis tisular. La biopsia
cutdnea es la prueba diagnéstica de confirma-
cién.® Se han propuesto diferentes alternativas
terapéuticas orientadas a la disminucién de la
absorcion intestinal de fosfatos, porque no existe
tratamiento efectivo que haya podido disminuir
la mortalidad.®

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 35 afios de edad, con
antecedentes patoldgicos de hipertension arterial
e insuficiencia renal crénica terminal de causa
desconocida, diagnosticada cinco anos previos,
en hemodidlisis trisemanal desde hacia dos anos,
en plan de trasplante renal e hiperparatiroidismo

2019 mayo-junio;63(3)

secundario de reciente diagnéstico, medicado
con enalapril 20 mg/dia y bisoprolol 5 mg/dia.
Acudi6 a la consulta por padecer nédulos que
progresaron hacia ulceracion y necrosis en los
miembros inferiores, dolorosas, de un mes de
evolucion.

Al examen fisico se observaron multiples dlce-
ras cubiertas con costras necréticas, de bordes
netos e irregulares, eritema perilesional y fondo
con tejido de granulacién, que afectaban los
miembros inferiores en forma bilateral, predo-
minantemente en el muslo derecho (Figura 1).
El resto del examen fisico era normal.

Los diagndsticos presuntivos que se plantearon
fueros: calcifilaxis, Glceras arteriales, vasculitis y
pioderma vegetante, por lo que se solicitaron los
siguientes estudios complementarios: ecografia
doppler de miembros inferiores, que no evi-
dencié alteraciones; los estudios de laboratorio
arrojaron lo siguiente: hemoglobina: 9.90 g/
dL, hematécrito: 31%, eritrosedimentacion:
109 mm/hora, creatinina: 11.5 mg/dL, urea:
183 mg/dL, fosfatemia: 6.5 mg/dL, paratohor-
mona (PTH): 2222.1 pg/dL, fosfatasa alcalina:
300 UI/L, el resto de los examenes estaba dentro
de parametros normales.

Figura 1. Mdltiples Glceras necréticas de bordes netos
e irregulares en ambos muslos.
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El resultado histopatoldgico revelé epidermis
con hiper y paraqueratosis con leve acantosis,
se observo un lecho de Ulcera con tejido de
granulacion en la base. En la dermis se aprecio
fibrosis, moderado infiltrado inflamatorio de
predominio mononuclear de disposicién peri-
vascular y perianexial, depésitos de calcio en
vasos pequefios y focos de calcificacién en la
dermis profunda (Figura 2).

Con los datos clinicos y complementarios se
estableci6 el diagndstico de calcifilaxis proximal
en contexto de un paciente con insuficiencia
renal terminal en hemodialisis.

Como tratamiento se realizé escarectomia de las
lesiones a cargo del servicio de Cirugia general,
con curaciones diarias de las dlceras por el
equipo de enfermeria, se inici6 esquema de tra-
tamiento antibiético endovenoso conjuntamente
con el servicio de Infectologia (ciprofloxacina
y clindamicina ajustado a la funcién renal),
tratamiento del dolor con parches de fentanilo
transdérmico a dosis de 2.5 mg cada 72 horas
y se planificé paratiroidectomia, que no pudo
realizarse debido a la mala evolucién clinica

Figura 2. Dep6sito de calcio en vaso sanguineo.
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del paciente con progresién a choque séptico,
requerimiento de fdrmacos inotrépicos, con
asistencia respiratoria mecanica y fallecimiento
al quinto dia de hospitalizacion.

DISCUSION

La calcifilaxis fue descripta por Brian y Whites
en 1898.7 En 1962 Selye y colaboradores la
denominaron arteriopatia calcificante urémica
luego de un estudio experimental en ratas nefrec-
tomizadas en el que observaron la calcificacién
de varios érganos.”

Es una enfermedad casi exclusiva de pacientes
con insuficiencia renal crénica, con prevalencia
de 1 a 4%.? Existen multiples factores de riesgo,
entre ellos: sexo femenino, hiperparatiroidismo,
administracién complementaria de vitamina D,
hiperfosfatemia, hipercalcemia, obesidad y des-
nutricién; el riesgo de calcifilaxis aumenta con
los afios de dialisis.>*

La alteraciéon en la produccion de vitamina D
provoca menor absorcién de calcio en el in-
testino y, en consecuencia, hipocalcemia, estas
concentraciones de calcio sérico disminuidas
estimulan la produccién de PTH y provocan
hiperparatiroidismo secundario, que acentta la
resorcion 6sea para compensar los valores bajos
de calcemia. Sin embargo, la mayor resorcion
6sea origina hiperfosfatemia que puede verse
agravada por la disminucion del aclaramiento
renal de fosfatos que ocurre en la insuficien-
cia renal crénica. Todas estas alteraciones del
metabolismo fésforo-célcico pueden promover
calcificaciones metastasicas. No obstante, no en
todos los casos de calcifilaxis ha podido demos-
trarse esta alteracién.>®

La calcifilaxis clinicamente se distingue por Ul-
ceras necroticas secundarias a la calcificacién de
pequefios vasos y necrosis tisular. Es caracterfs-
tico el intenso dolor que ocasionan las lesiones.
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Hay dos formas de manifestacién clinica: la
calcifilaxis acral y la proximal (muslos, nalgas,
abdomen, pecho, genitales, hombros), esta ul-
tima se vincula con pronéstico desfavorable y
con alteracién del metabolismo fésforo-calcio
de mayor severidad, como en el caso de nuestro
paciente. Por lo general, puede complicarse con
gangrena, infeccion y sepsis, lo que condiciona
su evolucién.'' Los diagndsticos diferenciales
mas importantes son la necrosis cutdnea por
warfarina, la gangrena diabética y la fascitis
necrotizante.’

La biopsia cutanea es la prueba diagndstica de
confirmacion,® la histologia muestra un depé-
sito de calcio en la capa media de arterias de
pequefio y mediano calibre de la dermis y tejido
subcutdneo, que puede estar acompanado de
hiperplasia de la intima, fibrosis, trombosis, cal-
cificacién extravascular e infiltrado inflamatorio
en el tejido subcutaneo, predominantemente
lobulillar.%™

Se han propuesto diferentes alternativas te-
rapéuticas orientadas a la disminucién de la
absorcién intestinal de fosfatos, porque no
existe tratamiento efectivo que haya podido dis-
minuir la mortalidad.® Las opciones terapéuticas
son limitadas y en gran medida de soporte para
normalizar los productos de fésforo-calcio,’
ademads de cuidados locales, prevencién y
tratamiento de infecciones con desbridamien-
to y tratamiento antibiético."'? Otras terapias
descritas son los quelantes del fésforo, bisfosfo-
natos, tiosulfato de sodio intravenoso debido a
su actividad antioxidante y quelante, el oxigeno
hiperbarico y la paratiroidectomia.>'"'> No
esta claro el papel de esta dltima intervencion,
pero hay evidencias de que realizada de forma
temprana puede proporcionar mejoria.'? El pro-
néstico continda siendo adverso con mortalidad
elevada; la sepsis es la causa mas frecuente de
muerte en estos pacientes, como en el caso
comunicado.

2019 mayo-junio;63(3)

CONCLUSIONES

La calcifilaxis supone un auténtico reto terapéu-
tico con los tratamientos actuales, el prondstico
continta siendo incierto con elevada morta-
lidad, la sepsis es la causa mas frecuente de
muerte en estos pacientes, por lo que el mayor
esfuerzo debe orientarse hacia la prevencién y
diagnéstico oportuno, reconociendo los factores
de riesgo y realizando controles estrictos de las
concentraciones séricas de fésforo y calcio en
los pacientes con insuficiencia renal crénica.
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