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Resumen

Introduccién: la enfermedad renal cronica
(ERC) puede causar trastornos en el metabo-
lismo mineral y 6seo que se manifiestan como
anomalias en los niveles plasmaticos de cal-
cio, fésforo, hormona paratiroidea (PTH) o vi-
tamina D, y pueden llevar a calcificacion vas-
cular y de tejidos blandos. La calcifilaxis, una
complicacién severa asociada a la ERC, se
debe al depésito de calcio en la microvascula-
tura dérmica y adiposa. La calcinosis tumoral
urémica (CTU) es otra complicacién comun en
pacientes en hemodialisis.

Caso clinico: mujer de 27 afos derivada por
una gran tumoracion en el hombro derecho,
caracterizada por dolor de 4 meses de evo-
lucion. Entre sus antecedentes refiere sin-
drome urémico hemolitico a los 8 meses de
edad, razén por la cual requiri6 hemodialisis.
A los 16 afos se sometié a un trasplante renal
con éxito hasta los 21 afos, y luego, debido a

rechazo de trasplante, continué con hemodia-
lisis. Se realizé TAC, RMN de hombro derecho
que evidenciaron lesidon compatible con CTU.
La evaluacion bioquimica mostrd niveles ele-
vados de fosfato, con aumento del producto
fosfocalcico. Debido a la impotencia funcional
que ocasionaba se decidié la reseccion qui-
rdrgica marginal. La pieza fue enviada a estu-
dio anatomopatoldgico diferido que confirmé
el diagndstico.

Conclusion: el manejo de la CTU se enfoca
en mejorar los niveles de fosforo, calcio y la
actividad paratiroidea, utilizando diferentes
estrategias para lograr estos objetivos. La
evaluacion vascular es esencial debido al alto
riesgo cardiovascular en estos pacientes, que
es una de las principales causas de mortali-
dad en la ERC.

Palabras clave: calcinosis, enfermedad renal
crénica, hiperfosfatemia.
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TUMORAL CALCINOSIS IN A PATIENT
WITH CHRONIC KIDNEY DISEASE

Abstract

Introduction: chronic kidney disease (CKD)
can cause disturbances in mineral and bone
metabolism, manifesting as abnormalities in
serum levels of calcium, phosphorus, PTH,
or vitamin D, and may lead to vascular and
soft tissue calcification. Calciphylaxis, a life-
threatening complication associated with
CKD, results from calcium deposition in
the dermal and adipose microvasculature.
Uremic tumoral calcinosis (UTC) is another
common complication in patients undergoing
hemodialysis.

Clinical Case: a 27-year-old female patient
was referred for a large mass in her right
shoulder, characterized by 4 months of pain.
Her medical history includes hemolytic uremic
syndrome at 8 months of age, requiring

Introduccién

Los trastornos sistémicos del metabolismo
mineral y 6seo debido a la enfermedad renal
crénica (ERC) pueden manifestarse por uno
0 una combinacién de los siguientes trastor-
nos: 1) anomalias del metabolismo del calcio,
fésforo, PTH o vitamina D; 2) anomalias en la
histologia 6sea, o 3) calcificacién vascular o
de otros tejidos blandos. Este se define como
“Trastorno Oseo Mineral de la Enfermedad
Renal Croénica (CKD-MBD)”."2

La calcifilaxis es una complicacién severa,
frecuentemente asociada con la ERC, que se
produce como resultado del depdsito de cal-
cio en la microvasculatura dérmica y adipo-
sa. Las altas tasas de morbilidad y mortalidad
asociadas con la calcifilaxis resaltan la impor-
tancia de diagnosticar y tratar correctamente
esta afeccion.

La CTU se presenta como una enferme-
dad con grandes masas calcificadas lobulares

hemodialysis. At 16 years old, she underwent
a kidney transplant until the age of 21, after
which she continued with hemodialysis due to
transplant rejection. A CT scan and MRI of the
right shoulder revealed a lesion compatible
with UTC. Biochemical evaluation showed
elevated phosphate levels with an increased
calcium-phosphate product. Due to the
functional impairment it caused, marginal
surgical resection was decided. The specimen
was sent for delayed pathological examination,
confirming the diagnosis.

Conclusion: the management of UTC focuses
on improving phosphorus, calcium, and
parathyroid hormone levels through various
strategies. Vascular evaluation is crucial due to
the high cardiovascular risk in these patients,
which is one of the leading causes of mortality
in CKD.

Keywords: calcinosis, chronic renal disease,
hyperphosphatemia.

yuxtaarticulares, en el contexto de un pacien-
te con ERC en didlisis.* La acumulacién de
productos nitrogenados en sangre altera el
equilibrio del metabolismo mineral, llevando
a la deposicién de calcio en tejidos blandos,
la denominada CTU. Factores como hiperpa-
ratiroidismo secundario, hiperfosfatemia y ni-
veles altos de calcio sérico contribuyen a su
desarrollo.

La CTU es una entidad patolégica carac-
terizada por la presencia de grandes masas
calcificadas en los tejidos blandos periarticu-
lares. Generalmente se localiza en las grandes
articulaciones. Las ubicaciones mas comunes
de la CTU, en orden descendente, son la ca-
dera, el codo, el hombro, el pie y la mufieca,
con menos frecuencia en la columna verte-
bral.* Los sintomas comunes son dolor local,
rango de movimiento articular limitado, cefa-
lea, entumecimiento y debilidad en las extre-
midades.
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Se presenta el caso de una paciente con
ERC, en hemodidlisis, que consulté por una
importante masa en hombro derecho, por la
cual se llegé al diagnostico de CTU.

Caso clinico

Una paciente de 27 afios fue derivada de-
bido a una masa de gran tamafio en el hombro
derecho, acompanada de dolor persistente du-
rante los ultimos 4 meses. En sus anteceden-
tes médicos, la paciente refiere haber padecido
sindrome urémico hemolitico a los 8 meses de
edad, por lo cual requirié tratamiento con diali-
sis peritoneal inicialmente y luego hemodidlisis.
A los 16 afios, fue sometida a un trasplante re-
nal, el cual fue exitoso hasta los 21 anos. Pos-
teriormente, debido al rechazo del injerto renal,
la paciente inicié nuevamente hemodialisis.

El examen clinico ortopédico mostraba
una tumoracion de partes blandas muy volu-
minosa en hombro derecho. A la inspeccién
presentaba pérdida de la elasticidad de piel
y leves cambios de coloracion; a la palpacion
se podia apreciar que la lesidon se encontra-
ba tanto en el compartimento anterior como
posterior del hombro, y que comprometia el
tejido celular subcutaneo, con gran adheren-
cia. Los estudios por imagenes de esta lesiéon
revelaron que tiene forma de herradura y, por
otro lado, dificulta la movilidad. Presentaba
impotencia funcional, y pérdida de la abduc-
cién del hombro.

Al examen fisico se observaba un tumor
calcificado de gran tamafo. La articulaciéon
glenohumeral presentaba rigidez con impo-
tencia funcional y dolor moderado.

Las imagenes de tomografia axial compu-
tarizada (TAC) y resonancia magnética nuclear
(RMN) mostraron una masa significativa, con
imagenes que correspondian a calcinosis (Fi-
gura 1Ay 1B).

La evaluacion bioquimica mostré niveles
elevados de fosfato llegando hasta los 16,5
mg/dL con aumento del producto fosfocalci-
co. El control de la hiperfosfatemia es esencial
en estos pacientes, asi como la evaluacién

Calcinosis en la enfermedad renal cronica

vascular arterial debido a las frecuentes cal-
cificaciones vasculares como otra complica-
cién. Los niveles de calcemia oscilaron entre
7 y 10,6 mg/dL, mientras que los de parathor-
mona (PTH) entre los 188 y 412 pg/mL vy los
de fosfatasa alcalina (FAL) entre 68 y 90 UI/L.
En la Figura 2 pueden observarse las curvas
de las variables bioquimicas mencionadas.

Con los resultados de las imagenes, del la-
boratorio bioquimico y el contexto clinico de
la paciente, de su ERC, en hemodialisis, se
interpretd dicha masa como una CTU.

Debido a las molestias y dolor continuo, en
la region de la tumoracion, se decide la resec-
cion quirtrgica marginal. Esta se realiza por
un abordaje longitudinal, transdeltoideo y la
lesion se reseca de manera marginal en blo-
que (una sola pieza). La paciente no presenté
complicaciones agudas posquirdrgicas. En
la Figura 3 puede observarse el aspecto ma-
croscoépico de la tumoracion extraida.

La pieza fue enviada a estudio anatomo-
patolédgico diferido y confirmé el diagnéstico
presuntivo. En dicho estudio se informaba una
masa tumoral benigna constituida por haces
de tejido conectivo fibroso que delimitaban
cavidades quisticas, revestidas por numero-
sos histiocitos espumosos y células gigantes
multinucleadas de tipo cuerpo extrafno, vincu-
lado a abundantes depdsitos de material cal-
cificado amorfo baséfilo (Figura 4).

La paciente fue contactada con su equi-
po de hemodialisis, sugiriendo un control mas
adecuado de los niveles de fosfato con seve-
lamer, el cual es un quelante de fosfato.

En los controles posoperatorios, la pacien-
te evoluciond de forma favorable, con buena
cicatrizacion de la herida, disminucion notable
del dolor y recuperacién de la movilidad casi
total. Ahora se encuentra realizando rehabili-
tacion con fisioterapia.

Discusion

La calcinosis tumoral urémica es secun-
daria y debida a la insuficiencia renal croni-
ca, la cual se ha descripto en pacientes en
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Figura 1. Tomografia axial computarizada (TAC) y resonancia magnética nuclear (RMN) de hom-
bro derecho. A. TAC. Cortes coronales y axiales. Se observa una imagen con multiples lobula-
ciones que presentan en su interior niveles con sedimento hiperdenso de tipo “leche calcica”.
Se observa también en su interior un componente francamente calcificado de aproximadamen-
te 18 x 8 mm. B. De izquierda a derecha, imagenes en T2 con supresién grasa, T1 coronal, y
densidad proténica (DP). Evidencia voluminosa tumoracién profunda con epicentro en bursa
subacromio subdeltoidea a la cual distiende, asi como también el receso axilar de la articulacion
glenohumeral. Esta compuesta por multiples lobulaciones heterogéneas, predominantemente
hipointensas en todas las secuencias (tal vez correspondientes a osificaciones), que presentan
algunos niveles liquidos adyacentes, distendiendo la bursa desde el sector anterior hasta el

posterior pasando por el lateral y comprimiendo el vientre muscular del deltoides.

hemodidlisis y puede ser causada por la inca-
pacidad de excretar normalmente el exceso
de fosforo del cuerpo a través de los rifiones,
como resultado de un hiperparatiroidismo se-
cundario.® Aunque la etiopatogenia de esta
entidad sigue siendo poco comprendida, se
asocia con hiperparatiroidismo severo, eleva-
cién del producto sérico calcio-fosforo o hi-
perfosfatemia.® La calcinosis tumoral urémica
se caracteriza por masas de crecimiento lento
e indoloras de depésitos de fosfato de calcio
en las areas periarticulares.®

Uno de los diagndsticos diferenciales para
tener en cuenta es la calcinosis tumoral con hi-
perfosfatemia, la cual es una enfermedad rara
caracterizada por depdsitos de calcio y fosfato
en los tejidos blandos, usualmente en forma de
masas alrededor de las articulaciones grandes
(como caderas, hombros y codos). Esta condi-
cion se asocia con hiperfosfatemia persistente
(niveles elevados de fésforo en sangre) y se
clasifica dentro de un grupo de enfermedades
metabolicas hereditarias. Esta es generalmen-
te de origen genético, causada por mutaciones
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e Fosfatemia == Calcemia

Figura 2. Evolucion de los niveles de calcemia y fosfatemia. Oscilacion de los niveles de cal-
cemia y fosfatemia de los ultimos 23 meses del caso reportado. Obsérvese que los niveles de
calcemia oscilan entre 7 y 10,6 mg/dL, mientras que los de fosfatemia entre 7,1 y 16,51 mg/dL.

Figura 3. Vista macroscopica de la lesidon tumoral. Reseccién de lesion tumoral que mide
11 x 9,5 x 5,5 cm y pesa 340 g después de la fijacidon en formol. Presenta superficie tapizada
por capsula lisa, translucida, con refuerzo de la trama vascular, que rodea una lesiéon tumoral
lisa de tonalidad rosado-amarillenta. Al corte seriado, la lesion es sélido-quistica, e incluye

coagulos hematicos con otros de contenido untuoso amarillento. Esta es uniforme en toda su
extensién. Ofrece consistencia blando-elastica.

en genes que regulan el metabolismo del fosfa-  imagenolégicas de la lesion, permitieron arri-

to, como FGF23, GALNT3 o KL (Klotho).”® bar al diagnéstico, el cual fue confirmado lue-
Enelcasopresentado, losantecedentescli-  go de la extirpacion quirdrgica y su evaluacion

nicospreviosyactuales, maslascaracteristicas  por anatomia patolégica.
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Figura 4. Imagenes histolégicas de la muestra quirtrgica. De izquierda a derecha, las primeras
dos imagenes corresponden a aumento de 4x, las Ultimas dos a 40x. Se observan haces de
tejido conectivo fibroso que delimitan cavidades quisticas de diferentes diametros, revestidas
por numerosos histiocitos espumosos y células gigantes multinucleadas de tipo cuerpo extra-
flo, vinculado a abundantes depdsitos de material calcificado amorfo baséfilo. No se observan
areas de atipia, mitosis o necrosis, tampoco componente osteocartilaginoso. La masa se halla

delimitada por tejido conectivo fibroso y adiposo maduro vascularizado.

En estos pacientes es indispensable po-
der lograr un correcto manejo de los niveles
de fosfato y calcemia, ya que se vinculan las
concentraciones mas altas de fosfato con la
mortalidad entre pacientes con ERC estadios
G3a a G5 o después del trasplante.’

Para esto, dentro del tratamiento médico,
se utilizan quelantes de fosfato agresivos, cal-
cimiméticos, soluciones de dializado bajas en
calcio y un aumento de la duracién y frecuen-
cia de los tratamientos de hemodialisis.?

El manejo de la CTU se centra en controlar
los niveles de fésforo y calcio, y en reducir la
actividad de la paratiroides. Las estrategias
incluyen control de fésforo con uso de que-
lantes de fésforo y restriccion dietética, mane-
jo del calcio con ajuste de la ingesta dietética
y, en algunos casos, administracién de calcio
intravenoso, y modulacién de la paratiroides
con uso de calcimiméticos o, en casos refrac-
tarios, paratiroidectomia. En situaciones don-
de los tratamientos médicos no son eficaces,
la hemodialisis diaria puede ser una opcion
para considerar.®

La paciente del caso presentado habia
reingresado en dialisis debido a rechazo de

trasplante renal previo. Se agregé sevelamer
para mejor manejo de los niveles de fésforo,
ademas de indicar habitos dietéticos adecua-
dos para reducir la ingesta de fosfato.

Los tratamientos mencionados deben con-
siderarse de forma preventiva con el objetivo
de reducir el riesgo de desarrollar calcifilaxis,
aungue aun no se comprende completamen-
te por qué algunos pacientes la desarrollan y
otros no. Esta incertidumbre refuerza la im-
portancia de un enfoque anticipado y cuida-
doso en el manejo de los factores de riesgo.

En un metandlisis realizado sobre adultos
con ERC estadio 5 dependiente de dialisis
(CKD G5D), se ha encontrado que el sevela-
mer puede reducir la mortalidad (por todas las
causas) en comparaciéon con los quelantes a
base de calcio y causar menos hipercalcemia
relacionada con el tratamiento, mientras que
no se encontraron beneficios clinicamente im-
portantes de ningun quelante de fésforo sobre
la mortalidad cardiovascular, infarto de mio-
cardio, accidente cerebrovascular, fractura o
calcificacion de las arterias coronarias.°

Otra opcién de tratamiento es el tiosulfato
de sodio, el cual ha sido utilizado como parte
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del tratamiento de la calcifilaxis y de las calci-
ficaciones vasculares en pacientes en hemo-
didlisis. Aunque la evidencia aun es limitada y
en gran parte proviene de estudios observa-
cionales y series de casos, algunos reportes
sugieren que su uso puede ser eficaz para
reducir el dolor, mejorar lesiones cutaneas
y disminuir la progresion de las calcificacio-
nes. Su efecto se atribuye a sus propiedades
antioxidantes, quelantes del calcio y vasodi-
latadoras. Se administra por via intravenosa,
generalmente después de las sesiones de
hemodidlisis, aunque su uso debe ser indivi-
dualizado y monitoreado debido a posibles
efectos adversos como acidosis metabdlica y
nauseas.'?

Por otra parte, también es conocido el au-
mento de riesgo cardiovascular en los pacien-
tes con ERC, que la enfermedad cardiovas-
cular es la principal causa de muerte en esta
poblacion y que las calcificaciones vasculares
comienzan temprano en el curso de la ERC."
Con lo cual otro punto importante en estos pa-
cientes es realizar la evaluacion vascular.™
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