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RESUMEN

Palabras clave:

calcifilaxis; arteritis de células
gigantes; pseudovasculitis;
vasculitis.

La calcifilaxis se caracteriza por una intensa deposicién de calcio en pe-
quenos vasos sanguineos, piel y otros érganos, descripta principalmente
en pacientes con insuficiencia renal crénica, trasplante renal o disfuncién
paratiroidea. Hasta la fecha, solo hay siete casos descriptos en la literatura
de calcifilaxis que imita arteritis de células gigantes (ACG). En esta revisiéon
presentamos el octavo caso documentado patolégicamente.

ABSTRACT

Key words: calciphylaxis; giant cell
arteritis; pseudovasculitis; vasculitis.

Calciphylaxis is characterized by intense deposition of calcium in small blood vessels,
skin, and other organs, described mainly in patients with chronic renal insufficiency,
renal transplant of parathyroid dysfunction. To date, there are only seven cases de-
scribed in literature of calciphylaxis mimicking giant cell arteritis (GCA). In this re-
view, we present the eighth case pathologically documented.

Revista Argentina de Reumatologia

2021; Vol. 32 (15-18)

1 Reumatologia, Hospital Central
de Reconquista, Reconquista,
Santa Fe, Argentina.

2 Seccién de Anatomia Patolégica,
Hospital .M. Cullen, Santa Fe,
Argentina.

3 Seccién de Reumatologia, Hospital
J.M. Cullen, Santa Fe, Argentina.
Contacto del autor: Sergio Paira
E-mail: pairasergio@hotmail.com
Fecha de trabajo recibido: 08/07/21
Fecha de trabajo aceptado: 08/09/21
Conflictos de interés: los autores
declaran que no existe conflicto
de interés.

INTRODUCCION

La calcifilaxis es una entidad rara, aunque bien descrita, que
ocurre en el 1-4% de los pacientes en didlisis o en etapa renal
terminal. Existe un gran numero de articulos que asocia diferen-
tes patologias con calcifilaxis, entre las que se encuentran po-
lineuropatia, organomegalia, endocrinopatia, gammapatia mo-
noclonal y alteraciones cutdneas (polyneuropathy, organomegaly,
endocrinopathy, monoclonal protein, skin changes, POEMS), cirrosis y
mieloma multiple!.

La mortalidad por calcifilaxis cominmente excede el 50% y es
usualmente causada por sepsis®.

Solo hay siete casos descriptos en la literatura de calcifilaxis
que imitan a una arteritis de células gigante (ACG).

Se comunica otro caso de calcifilaxis en arteria temporal, si-
mulando una arteritis temporal, sin insuficiencia renal crénica
ni hiperparatiroidismo.
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Caso clinico

Varén de 60 anos, sin antecedentes patolé-
gicos, derivado con diagnéstico de arteritis de
células gigantes, sin biopsia de arteria temporal
y de aproximadamente dos anos de evolucién.
Durante la misma, el paciente habia sido tratado
con glucocorticoides orales (30 mg/dia) en forma
intermitente, sin mejoria de los sintomas.

En la consulta reumatoldgica, el paciente pre-
senta cefalea en regiéon temporal, fiebre, pérdida
de peso, disminucién de la audicién y pérdida re-
pentina de la visién en ambos ojos e hipoacusia.

Al examen fisico, la arteria temporal izquier-
da presentaba dolor e hipersensibilidad a la
palpacion. No se constaté la presencia de artri-
tis, hepatoesplenomegalia, edema periférico ni
vasculitis cutanea.

Presenté ojos rojos. El examen oftalmoldgico
informo en el fondo de ojo alteraciones en ambos
ojos, epiescleritis y escleromalacia, aunque no se
observé papilitis. Se realizé audiometria, que in-
formé hipoacusia neurosensorial bilateral.

Ecografia doppler color de arterias tempora-
les normales. Tomografia de columna cervical,
térax y abdomen sin anomalias. Resonancia
magnética (RM) de cerebro y érbitas demostrd
engrosamiento retinocoroideo bilateral con
edema de la grasa intraconal que rodea el ner-
vio éptico y normalidad del quiasma, area re-
troquiasmatica, musculos oculares, globos ocu-
lares, glandulas lagrimales, grasa periorbitaria,
Senos cavernosos y corteza occipital.

El laboratorio informé anemia, glébulos
blancos, plaquetas y funcién renal normal.

Velocidad de eritrosedimentacién (VSG)=
66 mm/1° h; proteina C reactiva (PCR) 106 mg/L
(0,0-5 mg/L); calcio=9,3 mg% (normal 9-11); fés-
foro=3,45 mg/dL (normal=2,5-5,6).

Anticardiolipinas IgG e IgM, anticoagulante
lipico, ANCA-C y ANCA-P resultaron negativos.
Serologia negativa para hepatitis C, B y HIV.

Debido a los hallazgos clinicos, oftalmolégicos
y de laboratorio se sospechd una arteritis tempo-
ral, por lo tanto, se realiz6 una biopsia de la arte-
ria temporal. Debido a la gravedad del cuadro cli-
nico, se inicié tratamiento con metilprednisolona
intravenosa (1 g/dia durante tres dias), seguido de
prednisolona oral (1 mg/kg/dia durante un mes)
con la posterior reducciéon de la dosis.

Alos pocos dias, los cortes histologicos mos-
traron la presencia de calcificacién arterial me-

dial difusa con cambios inflamatorios leves y
estrechamiento de la luz; no se identificaron
células gigantes multinucleares o cambios pa-
narteriticos. El diagnéstico histolégico fue cal-

parcial con el tratamiento prescripto. La cefalea
disminuyé en frecuencia, pero experimenté visién
borrosa parcial.

DISCUSION

La calcifilaxis forma parte de un grupo de
enfermedades que “imitan a vasculitis sistémi-
cas primarias” denominadas pseudovasculitis.
Entre las mismas se encuentran: la displasia fa-
miliar, mediolisis arterial segmentaria, sindro-
me antifosfolipido, sindrome hipereosinofilico,
granulomatosis linfomatoide, papulosis atréfi-
ca maligna, vasculopatia livedoide, endocardi-
tis, mixoma, embolia de colesterol, amiloidosis,
cocaina y enfermedad relacionada por 1gG4.

La calcifilaxis es una vasculopatia no in-
flamatoria caracterizada por la calcificaciéon
ectépica dentro de la pared de las arterias de
pequeno y mediano tamano. Esta enfermedad
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potencialmente seria puede producir oclusién
vascular, isquemia y necrosis de la piel y tejido
subcuténeo. La calcifilaxis se observé hasta en
un 4% de pacientes en hemodidlisis denomi-
néandose arteriopatia urémica calcificada. Sin
embargo, la enfermedad también puede ocurrir
en pacientes no urémicos’.

La patogénesis de la calcifilaxis fue descripta
por primera vez por Selye et al.23. Desarrollaron
un modelo animal con ratas nefrectomizadas
y fueron capaces de precipitar la calcificacién
sistémica con trauma, inyeccién de sales me-
talicas, esteroides y albimina. Sin embargo, la
calcifilaxis humana es patolégicamente distin-
ta ya que el depésito de calcio es predominan-
temente un fenémeno vascular con microan-
giopatia subyacente, en lugar de calcificacién
extravascular de tejidos blandos.

Los mecanismos ain son esquivos, aunque
es una entidad rara pero bien descripta en la
enfermedad renal en etapa terminal y en pa-
cientes con trasplante renal?®.

En los pacientes con enfermedad renal ter-
minal, los niveles séricos de PTH, calcio y fos-
fato estdn aumentados, sin embargo, en la ma-
yoria de los casos de calcifilaxis no urémica no
presentan alteraciones en estos pardmetros®.

Las causas no urémicas mas comunes in-
cluyeron: hiperparatiroidismo primario, en-
fermedades del tejido conectivo, enfermedad
hepatica alcohdlica y neoplasias malignas.
Otras causas refirieron a: diabetes, quimiote-
rapia, deficiencia de proteina C y S, enferme-
dad de Crohn, sindrome POEMS, deficiencia
de vitamina D, pérdida de peso, osteomalacia
tratada con nadroparina célcica y presién del
vendaje compresivo con mutacién subyacente
del factor V Leiden®®.

Se considera un fenémeno hipersensible
que requiere sensibilizacion del tejido por PTH,
vitamina D, fosfato, calcio o insuficiencia renal,
con factores desencadenantes adicionales que
incluyen sales de hierro, esteroides, infusién de
albimina, traumatismo local y farmacos inmu-
nosupresores como metotrexato o ciclofosfa-
mida’3. Afecta mayormente a mujeres entre la
quinta y sexta década de la vida.

Deben diferenciarse dos patrones de distri-
bucidn de la lesién: uno central, el mas frecuen-
te de los dos, que afecta el tronco con una mor-
talidad del 86%, y otro periférico que involucra

a los cuatro miembros y al pene con una mor-
talidad del 32%. La distribucién de las lesiones
en nuestro paciente fue central, con afectaciéon
de la arteria temporal, al igual que McMullen et
al.®. En este caso en particular, este paciente no
tenia insuficiencia renal ni hipercalcemia.

El diagnéstico se hace generalmente por biop-
sia de piel que muestra calcificacién medial, hi-
perplasia de la intima, fibrosis intimal y trom-
bosis sobreimpuesta afectando las arteriolas
dermohipodérmicas y vénulas. La obstrucciéon
vascular conduce a isquemia, necrosis e inflama-
cién secundaria (paniculitis calcificante septal).

La calcifilaxis, que afecta la arteria temporal,
es un hallazgo poco frecuente, y puede presen-
tarse clinicamente de manera casi indistingui-
ble de la arteritis de células gigantes (ACG)*4.

Hasta donde sabemos, solo se han notificado
siete casos de calcifilaxis simulando ACG*01%:13,

Nuestro paciente presentd pérdida de la vi-
sién repentina, y en el examen oftalmolégico
se observé epiescleritis y escleromalacia sin
compromiso del nervio éptico, hecho que fue
confirmado con RMN donde se detectd engro-
samiento retinocoroideo con edema de la grasa
intraconal que rodea el nervio 6ptico, sin afec-
taciéon del mismo. La respuesta al tratamiento
glucocorticoideo fue parcial, dado que solo dis-
minuyd la intensidad de la cefalea, quedando el
paciente con visién borrosa.

Varios autores comunicaron neuropatia 6p-
tica secundaria a calcifilaxis imitando ACG. La
misma puede ser bilateral o unilateral con pa-
cientes con enfermedad renal terminal y/o he-
modidlisis, y sin respuesta a glucocorticoides.
Es muy importante un diagndstico temprano
que conduzca a un tratamiento adecuado que
pueda prevenir una pérdida irreversible de la
visién en estos pacientes**.

El diagnéstico diferencial de la calcifilaxis
no solo incluye las vasculitis necrotizantes
sistémicas (por ejemplo, panarteritis nudosa,
crioglobulinemia y vasculitis asociada a ANCA),
sino también a necrosis inducida por warfari-
na, infecciones primarias de piel y tejido blan-
do, ateroembolismo colesterol, sindromes anti-
fosfolipidos, dermatosis neutrofilica y fibrosis
nefrogénica sistémica.

Se han propuesto varios tratamientos para
esta entidad. El tratamiento en gran medida es
empirico, el uso de corticoides es controvertido,
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como asi también otros agentes como bifosfo-
natos, cinocalcet y activadores de plasmindge-
no tisular y anticoagulantes. Se comunicaron
resultados preliminares alentadores con admi-
nistracion intravenosa de tiosulfato intraveno-
so mejorando el dolor cutdneo, pero la respues-
ta de las lesiones cutaneas puede tardar varios
meses. Se detectaron posibles complicaciones
como el desarrollo de acidosis metabdlica’.
Esta entidad debe reconocerse precozmente
debido a su alta morbimortalidad, por lo cual la
deteccion precoz es importante para el prondstico.

CONCLUSIONES

La calcifilaxis de arteria temporal debe re-
conocerse precozmente debido a su alta mor-
bimortalidad, por lo cual la deteccién precoz es
importante para el prondstico.
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