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RESUMEN

La calcifilaxis es una inusual complicacién de la insuficiencia renal crénica aso-
ciada a una elevada morbi-mortalidad. El caso clinico que presentamos, describe
una paciente paratiroidectomizada en 1997, que en abril de 1999 es diagnosti-
cada de calcifilaxis tras sospecha clinica y confirmacion mediante biopsia cuta-
nea. La persistencia de niveles de PTH superiores a 400 pg/ml, junto con unas
imagenes gammagraficas sospechosas de nodulos paratiroideos, determinan una
nueva intervencion quirtrgica (extirpandose dos nodulos), tras la cual, remite por
completo la sintomatologia, a pesar de que los nédulos extraidos fueron identifi-
cados como tejido tiroideo. Corroboramos el hecho de que la patogenia de la
calcifilaxis es multifactorial, adquiriendo especial relevancia el uso de quelantes
calcicos (con un riesgo elevado de presentar hipercalcemia) en el tratamiento de
la insuficiencia renal cronica.
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CALCIPHYLAXIS AND SKIN LESIONS. A CASE REPORT
SUMMARY

Calciphylaxis is an unusual complication of chronic renal failure associted with
increased morbidity and mortality. This presentation is a clinical case describing
a patient parathyreidectomized in 1997, followed by the condition was clinically
suspected and then confirmed by skin biopsy. PTHi levels above 400 pg/ml to-
gether with scintigraphyc images suggesting parathyroid nodules resulted in the
decision to try a new surgical procedure, which yielded two nodules of thyroi-
deal tissue. After the surgery and in spite of this pathology result, the patient re-
covered completely from her symptoms. This corroborates the theory that the etio-
logy of calciphylaxis is multifactorial, acquiring special relevance the use of
calcium-containing phospathe binders (representing a high risk of hypercalcemia)
in the treatment of Chronic Renal Disease.
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INTRODUCCION

La calcifilaxis es un sindrome raro, del que se han
descrito en la actualidad alrededor de 200 casos, a
pesar de que en estos momentos se ha ido incre-
mentando, debido en parte al uso de elevadas dosis
de calcio y calcitriol para el tratamiento del hiper-
paratiroidismo secundario. Se caracteriza por la apa-
ricion y rapida progresion de necrosis isquémica y
Glceras cutaneas acompanadas de calcificaciones de
las arteriolas dermoepidérmicas. Aparece en algunos
pacientes con IRC de larga evolucién y en pacien-
tes que han recibido trasplante renal recientemente,
asociado usualmente a niveles elevados de PTH' 2.
La elevada morbi-mortalidad de este sindrome, alre-
dedor de un 80%, justifican la mayoria de las veces,
la agresividad del tratamiento, siendo vital, en los
pacientes tributarios de padecer dicho sindrome, un
diagnostico precoz.

Presentamos el caso clinico de una mujer de 59
anos de edad, con IRC en HDP desde el aio 86,
que fue diagnosticada de calcifilaxis tras sospecha
clinica y biopsia de lesiones cutaneas.

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 59 afios de edad, con los antecedentes
patolégicos de insuficiencia renal crénica terminal
en hemodiilisis periddicas desde el afio 1986, se-
cundaria a nefropatia por reflujo (pielonefritis croni-
ca bilateral); estenosis adrtica severa con sustitucion
valvular y prétesis mecanica en marzo de 1995. Ac-
tualmente en tratamiento con sintrom y digoxina.
Anemia secundaria en tratamiento con eritropoyeti-
na. HTA secundaria en tratamiento con amlodipino
10 mg/24 h, mantiene cifras de 140-160/70-80. Os-
teodistrofia renal. Hiperparatiroidismo secundario se-
vero (PTH superior a 800, con niveles de Ca de 10
mg/dl y P 6-7 mg/dl) desde el inicio de hemodiali-
sis, que no consigue controlarse con calcitriol y pre-
cisa paratiroidectomia quirdrgica en enero 1997.
Exéresis de tres glandulas. Desde entonces, niveles
de PTH 150-200 pg/ml, Ca 10 mg/dl, P 3-4 mg/dl.
En tratamiento con calcitriol ev 1 mcg posthemo-
dialisis y quelantes calcicos. Amiloidosis secundaria,
sindrome del tanel carpiano bilateral intervenido.

El cuadro se inicia en abril 1999, con unas lesio-
nes de pequefio diametro, de aspecto purpurico, al-
gunas erosionadas y muy dolorosas, a nivel proxi-
mal posterior de ambas extremidades inferiores. Se
solicit6 valoracién por dermatologia, biopsia de piel,
estudio inmunoldgico, analitica general, serologias
viricas, ECO cardiaca y ECO abdominal. La pacien-
te quedd ingresada, dado el mal estado general, y
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Fig. 1.—Se observa a nivel de los vasos profundos de la dermis
papilar calcificacion de su pared, afectando arteria de pequefio
tamarnio.

la progresion de las lesiones necréticas, extendién-
dose hacia nivel distal de extremidades inferiores y
superiores. En estos momentos, la paciente estaba en
tratamiento con vitamina D3 ey, y quelantes calci-
cos, suspendiéndose inmediatamente dicho trata-
miento. Los niveles de PTH oscilaban entorno a 400
pg/ml, el Ca 10,5 mg/ml; P 5,9 mg/ml; Ca x P =
61,95; fosfatasa alcalina: 222. El informe de anato-
mia patolégica de la biopsia de piel mostraba la pre-
sencia de focos de calcificacién en tejido celular
subcutaneo compatible con calcifilaxis. La inmuno-
logfa result6 negativa. En la ECO abdominal se apre-
ciaron calcificaciones arteriales en bazo. En ECO

Fig. 2.—La calcificacion de la pared arterial se localiza en la
media y es circunferencial acompafado de engrosamiento y li-
gera fibrosis intimal.



cardiaca: protesis adrtica normofuncionante, calcifi-
cacion del anillo mitral. En la gammagrafia de pa-
ratiroides se observé tejido con cierto comporta-
miento anémalo que podia corresponder a hipertrofia
paratiroidea.

En ECO cervical se demostré la presencia de cua-
tro nédulos, compatibles con paratiroides.

El informe de Anatomia Patoldgica del tejido ex-
traido en la paratiroidectomia fue compatible con te-
jido tiroideo. En el momento actual, las lesiones cu-
taneas han ido desapareciendo lentamente, con una
mejoria espectacular. Los niveles de PTH contintGan
estando elevados (500 pg/ml), las cifras de Ca 9
mg/dl, y P 4,9 mg/dl.

DISCUSION

Desafortunadamente, la calcifilaxis se asocia con
una elevada morbi-mortalidad. Los diferentes casos
publicados, identifican una serie de factores de ries-
go relacionados con el desarrollo de calcifilaxis: el
hiperparatiroidismo, los suplementos de vitamina D,
la hiperfosfatemia y los niveles altos o normales de
Calcio en plasma3. De todas formas, estos factores
no son suficientes para explicar la presencia de cal-
cifilaxis y no estan directamente relacionados con la
severidad de la enfermedad*.

Hay dos formas diferentes de presentacion clini-
ca, la calcifilaxis acra y la proximal®®. Los diferen-
tes estudios relacionan la calcifilaxis proximal con
los pacientes diabéticos, siendo las alteraciones del
metabolismo calcio-fésforo menos severas que en los
pacientes con calcifilaxis acra, y suelen tener un pro-
noéstico mucho peor. Las alteraciones del metabolis-
mo calcio-fésforo y los niveles elevados de PTH,
estan intimamente relacionados con el desarrollo de
la calcifilaxis. Pero diversos estudios demuestran que
no necesariamente deben estar alterados dichos pa-
rametros, ni se correlacionan con la severidad de la
enfermedad. Los pacientes que presentan niveles en
sangre de PTH superiores a 200 pg/ml, sobre todo
si no respondian al tratamiento con calcitriol, sue-
len beneficiarse de la paratiroidectomia2. En un re-
ciente estudio, M. Zacharias y cols.”, concluyen que
el uso de sales célcicas probablemente contribuye a
un aumento en la incidencia de la calcifilaxis. A
pesar de ello, son sin duda, los mejores quelantes
del fésforo que disponemos en la actualidad en el
tratamiento de la insuficiencia renal crénica®.

Otro de los factores de riesgo implicados es la
obesidad®. Bleyer y cols.® en un estudio donde se
revisan nueve pacientes con calcifilaxis proximal,
identifican como factor de riesgo un elevado indice
de masa corporal (35 kg/m?). La razén por la cual

CALCIFILAXIS Y LESION CUTANEA

Fig. 3.—Aspecto macroscdpico de las lesiones cutdneas de la cal-
cifilaxis, afectando extremidades inferiores.

se relaciona la obesidad mérbida con la calcifilaxis
es probablemente, por la mayor cantidad de tejido
adiposo que esta en contacto con la circulacién san-
guinea; es mas frecuente en la mujer'®, siendo las
lesiones mas abundantes a nivel de caderas, nalgas,
infraumbilical y parte superior de muslos, por ser ahi
donde se localizan la mayor cantidad de depésitos
grasos. También se ha presentado en algunas series
el desarrollo de calcifilaxis en las zonas de puncién
con insulina subcutdnea o heparina'®. Los niveles
bajos de alblmina sérica, relacionados también con
la calcifilaxis principalmente de localizacién proxi-
mal, no necesariamente implica la malnutricién
como factor de riesgo®. La raza blanca, la adminis-
tracion de warfarina, el déficit de proteina Cy S, la
administracién intravenosa de hierro, traumatismos,
el uso de prednisona (en modelos experimentales),
se relacionan también con un posible papel en la
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patogénesis de la calcifilaxis*"'-'*. En un reciente es-
tudio'®, se implica también como factor de riesgo la
terapia con rayos ultravioleta en un paciente con
IRCT secundaria a lupus eritematoso sistémico con
prurito intratable.

El caso clinico que describimos, presentaba como
factores de riesgo: niveles elevados de PTH, trata-
miento con quelantes célcicos y con calcitriol, ade-
mas de tratamiento anticoagulante desde el afio 86.
No se sospeché de intoxicaciéon por Vitamina D
puesto que no presentaba ninguna sintomatologia re-
lacionada con hipercalcemia (fatiga, somnolencia,
cefalea, anorexia, sequedad de boca, gusto metali-
co, nduseas, vomitos, diarrea, calambres, dolor mus-
cular, dolor éseo, irritabilidad) y los niveles de Ca y
P, estaban dentro del rango de la normalidad.

Al ser refractaria al tratamiento con calcitriol en-
dovenoso, y corroborarse mediante las pruebas com-
plementarias la sospecha de glandulas paratiroides a
nivel cervical, se procedié a la paratiroidectomia,
mejorando espectacularmente las lesiones isquémi-
cas y necréticas de la piel. Sin embargo, los nédu-
los extraidos fueron tejido tiroideo, lo cual nos hace
pensar que el cuadro se resolvié por el hecho de
suspender el tratamiento con los quelantes calcicos
y la vitamina D, y no por la paratiroidectomia.

Sin duda la patogenia de la calcifilaxis es multi-
factorial y hay implicados factores todavia descono-
cidos, pues con lo que sabemos en la actualidad, la
mayoria de los pacientes con IRC presentarian en
algin momento de su larga enfermedad, la tipica
sintomatologia de la calcifilaxis.
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