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HISTORIA CLINICA

Una mujer de 86 anos fue remitida a la consulta de
Dermatologia tras la aparicion, desde hacia 2 meses,
de lesiones cutaneas purpuricas muy dolorosas en las
extremidades inferiores, algunas de las cuales se ha-
bian ulcerado en las ultimas semanas.

Entre sus antecedentes personales destacaba la exis-
tencia de una insuficiencia renal crénica secundaria
a nefroangiosclerosis, por la cual estaba siendo he-
modializada, junto con insuficiencia cardiaca, hernia
de hiato, insuficiencia vascular periférica y diverticu-
losis intestinal. Recibia tratamiento oral con fosino-
prilo, acenocumarol, sevelamer, polestirensulfonato
calcico, folinato cdlcico y fluoxetina.

EXPLORACION FISICA

En la exploracion fisica se apreciaba, en la region
pretibial derecha, una lesién eritematopurpurica de
consistencia firme a la palpacién, mal delimitada,
de aspecto retiforme, y con una zona ulcerocostro-
sa de aspecto necroético en el centro (fig. 1). En la par-
te superoexterna de la pierna izquierda se apreciaba
un nédulo subcutdaneo de consistencia firme y tono
violaceo (fig. 2). Los pulsos periféricos estaban con-
servados en las dos extremidades inferiores.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

Los estudios complementarios, incluyendo hemati-
metria, bioquimica general, pruebas de funcion hepati-
cay renal, ionograma, niveles de hormona paratiroidea
(PTH), vitamina D y proteina C revelaron los siguien-
tes resultados patologicos: urea, 145 mg/dl (valores nor-
males [VN], 10-50); creatinina, 8,9 mg/dl (VN, 0,5-1,4);
potasio, 6,5 mg/dl (VN, 3,5-5); calcio, 10,7 mg/dl (VN,
8,1-10,4); fosforo, 5,2 mg/dl (VN, 2,7-4,5). En dos de-
terminaciones se detecté PTH 270,3 (VN, 10-70). Se rea-
liz6 biopsia «en sacabocados» (figs. 3y 4).
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Fig. 1.—Placa
purpuriconecrotica,
de bordes irregulares
y con areas de
ulceracion central en
la region pretibial de
la pierna derecha.

Fig. 2—Nddulo
subcutadneo violaceo
en el érea
superoexterna de
pierna izquierda.

Fig. 3.—Imagen
histoldgica de la
lesion necrética de la
zona pretibial
derecha.
(Hematoxilina-eosina,
x60.)

Fig. 4—Imagen
histolégica con la
tincidon de Von Kossa
(x25).
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DIAGNOSTICO

Calcifilaxia cutanea.

HISTOPATOLOGIA

En la biopsia de la lesion pretibial se observé una
epidermis normal, con focos de hiperqueratosis para-
queratésica; en dermis superficial y profunda se apre-
ciaba un intenso infiltrado inflamatorio de predomi-
nio neutrofilico y una extensa zona de extravasacion
hemitica. En el limite dermohipodérmico se advertia
un vaso de mediano tamano con la luz parcialmente
ocupada por un deposito intensamente baséfilo (fig. 3),
cuya naturaleza cdlcica se confirmé por medio de la
tincién de Von Kossa (fig. 4).

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

Se recomendé tratamiento de la zona ulcerada de
la lesion pretibial derecha con mupirocina tépica, ob-
servandose una paulatina mejoria. Hasta el momento
actual no se le ha realizado paratiroidectomia y la pa-
ciente presenta buen estado general.

COMENTARIO

La calcificacion metastasica es la precipitacion de
sales de calcio en el tejido normal como resultado
de una alteracién en los niveles séricos de calcio y/o
fosforo. Los depositos cdlcicos suelen ser generaliza-
dos, pero afectan fundamentalmente a rinén, pul-
mon, vasos sanguineos y mucosa gastrica. Diferentes
enfermedades sistémicas pueden producir la calcifica-
cion metastasica, siendo la mas frecuente la insufi-
ciencia renal créonica (IRC)! (tabla 1).

La calcifilaxia cutdnea es una calcificacion vascular
metastasica progresiva que origina una necrosis isqué-
mica de la piel y tejidos blandos!. Es un proceso raro
que afecta predominantemente a personas en la edad
media de la vida, especialmente a mujeres en una pro-
porcién 3:1 respecto a los hombres?, y con frecuencia
obesas. Ocurre casi exclusivamente en pacientes con
IRC terminal en didlisis®, predialisis o dialisis perito-
neal*, aunque también se ha descrito en personas con
funcién renal normal®. Algunos estudios han demos-
trado que la frecuencia de aparicion de la calcifilaxia
es mayor en los pacientes que llevan mas tiempo sien-
do hemodializados®. En torno a un 35 % de los casos
de calcifilaxia cutinea aparecen en receptores de tras-
plante renal?®.

En la IRC, cuando el filtrado glomerular disminuye
por debajo de 40 ml/min, se observa una tendencia a
la hiperfosforemia que se acompana de una disminu-
cion de la concentracion de calcio sérico que, a su vez,

TABLA 1. CAUSAS DE CALCIFICACION METASTASICA

Insuficiencia renal crénica
Calcificacion nodular benigna
Calcifilaxia

Hipervitaminosis D

Sindrome de leche y alcalinos
Sindrome de Albright
Sarcoidosis

Neoplasias
Seudohiperparatiroidismo
Seudoxantoma elastico

De Walsh y Fairley2.

estimula la secrecion de PTH. Esta, al aumentar la re-
sorcion 6sea, incrementa la calcemia. Ademas, la pro-
pia hiperfosforemia unida a una disminucién de la
masa renal funcionante, condiciona una disminucién
de la produccién de vitamina D, lo cual conlleva un
descenso de la absorcion intestinal de calcio que favo-
rece la formacion de un hiperparatiroidismo secun-
dario. El aumento de PTH causa resorcién 6sea y mo-
vilizacion del calcio y fésforo séricos, que tienden a
normalizar la calcemia y a perpetuar la hiperfosfo-
remia’.

En pacientes con el producto fosfocdlcico normal,
se cree que la PTH sensibiliza los vasos y que posterio-
res agresiones como traumatismos, transfusiones de
sangre, corticoides o inmunosupresores desencade-
nan la calcificacion®. En algunos enfermos se ha visto
la existencia de un estado de hipercoagulabilidad, so-
bre todo en relacién con funciones anormales de pro-
teina C o proteina S*5. Su significado no esta claro
pero parece que la calcifilaxia seria el resultado final
de una serie de factores predisponentes, uno de los
cuales seria la hipercoagulabilidad. Se ha descrito cal-
cifilaxia en pacientes con sindrome de inmunodefi-
ciencia adquirida (SIDA) donde coexistirian enfer-
medad renal, inmunosupresion, excesiva ingesta de
vitamina A, D o calcio asociados a linfoma, enferme-
dades granulomatosas, inmovilizacion, transfusiones
de sangre multiples y traumatismos en la piel®.

Desde el punto de vista cutaneo, las lesiones de la
calcifilaxia suelen presentarse como papulas, placas o
noédulos purpuricos, mal delimitados, de aspecto reti-
forme o livedoide, con areas de necrosis focal central
en algunos casos y generalmente muy dolorosos. En
fases mas avanzadas aparecen placas mas extensas de
consistencia firme que evolucionan a ulceras irregu-
lares y profundas. Histolégicamente, la calcifilaxia
afecta a la pared de los vasos de pequeno y mediano
calibre observandose una proliferacion de fibroblas-
tos y formacién de células gigantes!’. El diagnéstico
se basa en la historia clinica, el estudio histolégico y
los examenes analiticos, que incluyen hematimetria,
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bioquimica general, ionograma, determinaciones de
PTH, vitamina D, proteinas Cy Sy calcio en orina de
24 h, validos para evaluar cualquier tipo de calcifica-
cién metastasica, que confirman las alteraciones del
metabolismo fosfocdlcico. El diagnéstico diferencial
incluye otras entidades como la coagulacién intra-
vascular diseminada, el sindrome antifosfolipido, las
embolias de cristales de colesterol, las vasculitis, la fas-
citis necrosante y las infecciones cutaneas.

El tratamiento de la calcifilaxia es dificil. Es funda-
mental la normalizacién de los niveles de calcio y f6s-
foro, por medio de la dieta, los agentes quelantes y la
paratiroidectomia. De los tratamientos estudiados, la
paratiroidectomia total o subtotal ha demostrado la
mayor eficacia, aumentando considerablemente la
supervivencia®. Se han ensayado terapias con oxigeno
hiperbarico!! y prednisona sin resultados concluyen-
tes. En caso de ulceraciéon cutanea, el tratamiento
topico es el habitual de todas las tlceras crénicas. El
pronoéstico de estos pacientes suele ser malo. En la ma-
yoria de los casos, la muerte es consecuencia de sepsis
incontroladas. Parece que el pronoéstico es mejor en
aquellos pacientes en los que la enfermedad esta con-
finada a la zona distal y acral de las extremidades,
pero no se ha demostrado que la edad, sexo, el trata-
miento con didlisis o el trasplante renal tengan im-
portancia pronéstica®.
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