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RESUMEN

La calcifilaxis es una enfermedad poco frecuente, aunque presenta una elevada tasa de mor-
talidad debido sobre todo a complicaciones como sepsis 0 gangrena. Generalmente se asocia
a insuficiencia renal severa y en otras ocasiones a alteraciones del metabolismo calcio-fésforo
o al uso de corticoides para enfermedades autoinmunes. Se presenta como lesiones cutaneas
que se pueden ulcerar o infectar, debiendo diferenciarlas de las lesiones de causa vascular me-
diante el estudio histolégico de la biopsia de la lesién. La biopsia cutanea muestra alteraciones
histolégicas caracteristicas que facilitan el diagnéstico diferencial de esta patologia. Para su
tratamiento, se deben identificar y corregir los posibles factores implicados en su aparicion. El
tiosulfato de sodio es util para el tratamiento. Presentamos el caso de una paciente con insufi-
ciencia renal leve que padecio6 dicha entidad con buena evolucién tras tratamiento.
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ABSTRACT

Calciphylaxis in a patient without advanced renal failure

Calciphylaxis is a relatively rare disease associated with high mortality rates due to potential
complications of sepsis or gangrene. It is observed mainly in patients with severe kidney disea-
se, and in other cases it is associated with altered calcium-phosphorus metabolism or to the
use of corticosteroids in the treatment of autoimmune diseases. It is characterized by painful
skin lesions that may become ulcerated or infected. We must differentiate them from vascular
lesions through a histological study of the lesion biopsy. The skin biopsy shows characteristic
histological findings that facilitate differential diagnosis. As a treatment we must identify and co-
rrect risk factors involved in its development. Sodium thiosulphate has proved to be an effective
treatment. We present the case of a patient with mild kidney disease who suffered calciphylaxis
with good outcome after treatment.
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INTRODUCCION

La calcifilaxis es una alteracién vascular rara, aunque grave. Se caracteriza
por una progresiva calcificacién vascular que conduce a isquemia y necrosis
subcutanea de la piel y tejidos blandos’.

La prevalencia de la enfermedad se situa entre 1 - 4 % en pacientes en he-
modidlisis, pues afecta predominantemente a este tipo de enfermos, aunque
cada vez se describen mas casos en pacientes con urea normal.

Presenta una elevada tasa de mortalidad, alcanzando hasta un 45 - 50 % en
algunas series, debido sobre todo a las complicaciones asociadas.

OBSERVACIONES CLINICAS

Presentamos el caso de una paciente de setenta y cinco afios que acude al
hospital por edemas en miembros inferiores asociados a lesiones ulceradas
en miembro inferior izquierdo. Presenta antecedentes de hipertension arte-
rial, dislipemia y enfermedad de Addison, diagnosticada hace cuarenta y cin-
co afos. Recibe tratamiento con hidrocortisona, fludrocortisona, citalopram,
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mirtazapina, olmesartan, formoterol/budesonida,
almagato y alopurinol.

La paciente referia disminucién de la diuresis en
los ultimos dias asociada a lesiones ampollosas
en ambas piernas, violaceas y muy dolorosas, que
progresaron a ulceras (Fig 1).

En la exploracion fisica mostraba buen estado
general, corazén ritmico con frecuencia normal y
una auscultacion pulmonar normal. EI abdomen
era normal y los pulsos pedios eran palpables. En
miembros inferiores presentaba lesiones ulcera-
das, algunas muy extensas con halo eritematoso
alrededor y con tejido de granulacion en su interior
(Fig 2).

La analitica mostré leucocitosis con neutrofilia
(Leucocitos 17640/mm con 82 % de neutrdfilos),
una VSG de 96 y la hemoglobina normal. La funcién
renal estaba levemente alterada, con creatinina de
1,28 mg/dl, urea de 61,8mg/dI, iones normales (so-

dio y potasio), un filtrado glomerular calculado de
42 ml/min, calcio de 8,59 mg/dl con fésforo inor-
ganico de 3,7 mg/dl, proteinas totales 5,5 mg/dl y
PTH intacta normal.

El cultivo del exudado de la Ulcera aislé Enterococo
cloacae. Se realiz6 biopsia de la lesién, pues no
se observd mejoria con curas locales, observan-
do en la histologia vasos de pequefio calibre con
calcificacién de la capa muscular junto con proli-
feracion y marcada fibrosis de la capa intima. Ade-
mas, se identificé la presencia de trombo de fibrina
que ocupaba la totalidad de la luz vascular con la
consecuente obstruccidn de la misma. La imagen
histoldgica y la historia clinica orientaron al diag-
ndstico de calcifilaxis.

La paciente inici6 tratamiento antibiético y se rea-
lizaron curas locales de las ulceras. Se utilizé tio-
sulfato de sodio intravenoso con buena evolucion,
desapareciendo el dolor y mostrando buena cica-
trizacién de las ulceras.

Figura 1. Lesiones de calcifilaxis con multiples Ulceras de bordes purpuricos con tejido de granulacién en su inte-

rior a nivel de zona anterior y lateral de la pierna.
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Figura 2. Lesion ulcerada de gran extension con importante tejido de granulacion a nivel de zona posterior del

miembro inferior

COMENTARIOS

La calcifilaxis se caracteriza por la presencia de
areas de necrosis isquémica dolorosa que se desa-
rrolla en areas de gran adiposidad como abdomen,
nalgas y muslos. Las lesiones caracteristicas inclu-
yen nédulos subcutaneos, dolorosos y violaceos
que progresan a Ulceras necroticas con escaras
que a menudo se infectan.

Hay una serie de factores de riesgo que se con-
sideran asociados con la calcifilaxis, ademas de
la insuficiencia renal terminal, que son: el sexo fe-
menino, la obesidad, consumo de medicamentos
(warfarina, quelantes de calcio, analogos de la vita-
mina D y glucocorticoides sistémicos), estados de
hipercoagulabilidad (tales como déficit de proteina
S o proteina C), hipoalbumineamia o diabetes?®.

La calcifilaxis también ha sido descrita en pa-
cientes con patologias autoinmunes, valorando la
posibilidad del papel autoinmune en su desarro-
llo. Ademas, los tratamientos utilizados en dichas
enfermedades tales como los corticoides o el me-
totrexato se consideran implicados como desen-
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cadenantes de la enfermedad*. Se han descritos
varios casos de calcifilaxis relacionados con el uso
de corticoides a largo plazo en pacientes con artri-
tis reumatoide®”’.

En una revisién de 36 casos de calcifilaxis realizada
en pacientes no urémicos las causas mas frecuen-
tes observadas fueron: hiperparatiroidismo prima-
rio, malignidad, enfermedad hepatica alcohdlica y
enfermedad del tejido conectivo. El uso previo de
corticoides se objetivd en un 61 % de los pacientes
y el déficit de proteinacy s enun 11 %?2.

En nuestro caso la paciente no presentaba enfer-
medad renal terminal ni tampoco hiperparatiroidis-
mo o alteracion del metabolismo de calcio y fés-
foro, que son los factores de riesgo mas frecuen-
temente encontrados en pacientes con calcifilaxis.
Sin embargo se trata de una mujer con obesidad
y que tomaba corticoides por una enfermedad de
Addison de larga evolucion.

El médico de familia debe conocer esta entidad asi
como los factores de riesgo asociados para actuar
en la prevencién de la misma, corrigiendo las alte-
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raciones del calcio y del fosforo o tratando el hiper-
paratiroidismo si existe, sobre todo en pacientes
con insuficiencia renal, aunque también en pacien-
tes no urémicos.

En cuanto al diagndstico, la calcifilaxis se sospe-
cha por la clinica (lesiones ulceradas dolorosas) y
se confirma con la histologia. El examen histol6gi-
co de las lesiones dérmicas revela la presencia de:
calcifiacién arteriolar, fibrosis subintimal y oclusién
arterial en ausencia de cambios vasculiticos. El
hallazgo mas comun tanto en estadios tempranos
como tardios es paniculitis septal calcificada agu-
da y crénica. La trombosis vascular subcutédnea o
dérmica también puede estar presente.

El diagnostico diferencial incluye: aterosclerosis,
embolismo de colesterol, necrosis por warfarina,
vasculitis, celulitis y gangrena diabética. Los pa-
cientes con calcifilaxis carecen de otros signos de
vasculitis y, a diferencia de la aterosclerosis, tienen
los pulsos periféricos conservados. Generalmente
lo que distingue la calcifilaxis del resto de entida-
des es la biopsia cutanea.

La biopsia cutanea es una prueba sencilla que a
veces esta al alcance del médico de familia y que
ayuda a establecer el diagnostico definitivo ante
un paciente con ulceras cutaneas. De esta forma
se puede tratar de forma precoz y evitar las com-
plicaciones asociadas a la calcifilaxis, que pueden
relacionarse con su mortalidad.

El tratamiento de la calcifilaxis consiste en el cuida-
do de las lesiones asociado a tratamiento antibioti-
co si existe sobreinfeccion. La malnutricion se aso-
cia con frecuencia, por tanto el soporte nutricional
sera de gran importancia.
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Se deben corregir las alteraciones del calcio y fos-
foro si existen. En pacientes con hiperparatiroidis-
mo se recomienda tratarlo. El tiosulfato de sodio
intravenoso es un agente utilizado con buenos re-
sultados®. Ha mostrado ser util en el alivio del dolor
y contribuye a la resolucion de las Ulceras™®.
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