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RESUMEN

La calcifilaxis es una compleja enfermedad que
se desencadena debido al desequilibrio e inte-
raccion entre diferentes condiciones y variables,
la mayoria de ellas presentes en pacientes con
enfermedad renal avanzada, aunque no exclusi-
vamente. Y se caracteriza por la aparicion de
lesiones subcutaneas que evolucionaran hacia
ulceras necroticas muy dolorosas.

Se presentan datos de 4 pacientes con calci-
filaxis, todas mujeres, con una edad media de
67,2 anos con enfermedad renal en tratamiento
con hemodialisis o dialisis peritoneal. Las lesio-
nes de todas ellas cursaron con ulcera necrotica,
asi como también se pudieron apreciar areas de
livedo y lesiones nodulares. Se confirmo el diag-
nostico mediante biopsia en todos los casos. Se
aplico cura en ambiente humedo y desbridamien-
to cortante en todas las pacientes. En uno de
los casos se incluyd desbridamiento quirdrgico
y terapia de presion negativa. La evolucion fue
mala, se produjo el fallecimiento de todas las pa-
cientes en un tiempo medio desde el diagnostico
de 1,3 meses.

A pesar de las incertidumbres que plantea la calci-
filaxis en cuanto a su patogenia, diagndstico, tra-
tamiento y evolucion, parece necesario establecer
pilares centrales en el tratamiento de las heridas
que inevitablemente cada paciente sufrira, fiando
como prioridades fundamentales la prevencion de
la infeccidn, el manejo del dolor y el confort.

Palabras clave: calcifilaxia, arteropatia urémica
calcificante, insuficiencia renal crdnica, necrosis
isquémica.
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ABSTRACT

Calciphylaxis is a complex disease that is trigge-
red due to the imbalance and interaction between
different conditions and variables, most of them
present in patients with advanced kidney disease,
although not exclusively. And it is characterized
by the appearance of subcutaneous lesions that
will evolve towards very painful necrotic ulcers.

We present data from 4 patients with calciphylaxis,
all women, with a mean age of 67.2 years with
renal disease undergoing hemodialysis or perito-
neal dialysis. The lesions of all of them occurred
with necrotic ulcer, as well as areas of livers and
nodular lesions. The diagnosis was confirmed by
biopsy in all cases. Cure in wet environment and
cutting debridement in all patients. In one case,
surgical debridement and negative pressure the-
rapy were included. The evolution was poor, the
death of all patients occurred in an average time
since the diagnosis of 1.3 months.

Despite the uncertainties of calciphylaxis in terms
of its pathogenesis, diagnosis, treatment and
evolution, it seems necessary to establish central
pillars in the treatment of the wounds that each
patient will inevitably suffer, setting as a priori-
ty the prevention of infection, management pain
and comfort.

Key words: calciphylaxis, calcificating uremic
arteriopathy, chronic renal failure, ischemic ne-
Crosis.



INTRODUCCION

La calcifilaxis, conocida también como arterio-
patia urémica calcificante, es una enfermedad
rara, comunmente asociada con estadios finales
de la insuficiencia renal cronica (IRC)Y. Histold-
gicamente definida por la calcificacion de arte-
riolas y capilares subcutaneos, que producen
consecuentemente trombosis y necrosis isqué-
mica?3,

El prondstico de ésta enfermedad es preocupan-
te, presenta una tasa de supervivencia del 45%
y del 20% en 1y 2 anos, respectivamente®. Asi-
mismo, los pacientes diagnosticados de calcifi-
laxis que estan sometidos a dialisis ven reducida
su media de supervivencia comparados con los
pacientes que no®.,

Estudios recientes indican que la calcifilaxis en
pacientes dializados tiene una incidencia aproxi-
mada de 3,5 casos por 1000 pacientes al ano®, y
una tendencia ascendente en los ultimos anos!”.

Habitualmente, los estudios y analisis sobre cal-
cifilaxis se han centrado en pacientes dializados
porque principalmente se ha relacionado la cal-
cifilaxis con la IRC, no obstante también ha sido
diagnosticada en pacientes con funcién renal
normal®.

PATOGENIA

Referente a la patogenia, son multiples los facto-
res que influyen en la aparicion y el desarrollo de
la calcifilaxis. En definitiva, puede ser entendida
como el resultado del desequilibrio entre los pro-
cesos reguladores de la calcificacion, inhibiéndo-
se por un lado los agentes anti-calcificantes y
exacerbandose los pro-calcificantes, por otro®
1 Todo ello, precipitado por la exposicion a de-
terminadas condiciones, especimenes bioquimi-
cos 0 caracteristicas especiales, la mayoria de
ellas comunmente presentes en pacientes con
IRC avanzada 1213, No obstante, la calcificacion
arterial medial y la fibrosis intima, por si solas,
son insuficientes para el desarrollo de la calcifi-
laxis y se acepta, cada vez con mas fuerza, que
paralelamente a los procesos de calcificacion
confluyen factores de hipercoagulacion*814,

Existen varios factores de riesgo>29 que se aso-
cian con el desarrollo de la calcifilaxis y que se
describen en la tabla 1; de estos, el sexo femeni-
no, la diabetes y la obesidad han demostrado ser
factores de riesgo independientes!6:19),
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FACTORES DE RIESGO
Sexo femenino
Diabetes Mellitus
Obesidad
Raza caucasica
Insuficiencia renal cronica/Estadios finales de enfermedad renal
Bajos niveles de sercalbumina
Hiperparatiroidismo secundario
Hiperfosfatemia
Hipercalcemia
Suplementacién con Vitamina D

Uso de aglutinantes fosfatados con base de calcio
Producto Calcio/fésforo =70 mg¥dP

Tiempo en didlisis prolongado

Deficiencia de proteina C y/o S

Uso de warfarina, corticoides, hierro o eritropoyetina
Traumas cutdneos

Tabla 1. Factores de riesgo de calcifilaxis.

PRESENTACION CLINICA

Inicialmente, la calcifilaxis se manifiesta como indu-
raciones subcutaneas exageradamente dolorosas,
acompanadas de un moteado violaceo en forma
de red, livedo reticularisimaeenes 1y 2 Fstas |esiones
suelen evolucionar, a consecuencia de la necrosis
isquémicaimaeen 3 hacia la aparicion de placas ne-
croticas con una peculiar forma estrellada®2v,

Estas lesiones principalmente afectan a zonas ri-
cas en tejido adiposo, en especial muslos y pan-
torrillas, asi como abdomen, baja espalda, nalgas
y pecho®?, Sin embargo, en diferentes series de
casos se han descrito lesiones en zonas acrales
que incluyen necrosis en genitales y dedos?223,

.
Imagen 1. Clacifilaxis caracteristicas.

Imagen 2. Clacifilaxis caracteristicas.
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Imagen 3. Calcifilaxis con placas necroticas.

DIAGNOSTICO

El diagnostico de la calcifilaxis es predominan-
temente clinico®. Otras patologias deben ser
consideradas y excluidas durante el diagndstico,
incluyendo necrosis cutanea inducida por war-
farina, vasculitis y arteriopatia periférica, entre
otras®>2V,

Tradicionalmente se ha aceptado la biopsia cuta-
nea como prueba necesaria para un diagndéstico
formal de calcifilaxis. No obstante, puede haber
pacientes con un diagnostico firme pero que en
su biopsia no se obtengan las caracteristicas
histopatolégicas “clasicas” descritas para esta
enfermedad®. Por otro lado, se plantea la pre-
ocupacion de que la biopsia cutanea desenca-
dene una nueva ulcera que pueda no sanar, y se
proponen alternativas no invasivas para la diag-
nosis que han demostrado una sensibilidad del
97% para el diagnostico de la calcifilaxia, como
es el caso de la gammagrafia dsea®+2),

TRATAMIENTO

La calcifilaxis es una enfermedad multisistémi-
ca que para un tratamiento optimo requiere la
colaboracién de diferentes especialidades, inclu-
yendo dermatologia, nefrologia, enfermeria, es-
pecialistas en dolor, cardiologia o hematologia,
entre otros.

Varios tratamientos han sido propuestos para el
manejo de la calcifilaxia, principalmente centra-
dos en la correccion de anormalidades bioquimi-
cas, control de la infeccion, uso de diferentes far-
macos, etc. Sin embargo, ninguno ha sido llevado
a cabo de manera aleatoria y ciega. La mayoria
de conclusiones se extraen a partir de analisis
retrospectivos de casos, series de casos o estu-
dios de cohortes. A pesar de ello, determinadas
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modalidades de tratamiento muestran resultados
optimistas en sus fases preliminares®2Y,

CUIDADO DE LAS HERIDAS

Comunmente se ha asociado la mortalidad de
la calcifilaxia con sepsis de origen cutaneo. Y,
aunque probablemente esto represente un paso
mas en el complejo desarrollo sistémico de esta
enfermedad, es evidente el alto riesgo de infec-
cion que estas heridas comportan y por ello, la
meticulosidad en el manejo de estas lesiones
debe ser el pilar fundamental en el cuidado de
estos pacientes®?Y,

El tratamiento topico utilizado debera asegurar
un ambiente humedo que promueva la curacion,
gestionar correctamente el exudado, prevenir o
tratar la infeccion y de facil aplicacion/retirada,
intentando reducir asi la incidencia de traumas
cutaneos®e),

El desbridamiento quirdrgico plantea contro-
versias por lo que puede ser valorado indivi-
dualmente, pero no existe validez suficiente
en los estudios presentados como para propo-
ner determinadas pautas estandarizadas®20,
Por su parte, el desbridamiento cortante del teji-
do necrotico parece no estar indicado de inicio en
este tipo de lesiones necroticas isquémicas®y,

Algunos estudios aportan datos positivos en
cuanto a la utilizacion de terapias de desbrida-
miento larval®’? y el uso de oxigeno hiperbari-
C0(29).

MANEJO DEL DOLOR

Las lesiones derivadas de la calcifilaxis son ex-
tremadamente dolorosas por lo que a menudo
precisan analgesia narcotica para el control del
dolor. Se piensa que la morfina causa acumu-
lacion de productos toxicos que puede causar
hipotension y disminuir la perfusion tisular, por
ello, se considerara preferiblemente la utilizacion
de fentanilo para el manejo del dolor®?,

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Presentamos datos de 4 pacientes, todas ellas
mujeres, con una edad media de 67,3 anos (entre
57-75 anos), con insuficiencia renal en programa
de dialisis (3 en hemodialisis y 1 en didlisis perito-
neal), cuyas caracteristicas clinicas se resumen
en la tabla 2.

Todos los casos han sido atendidos por la Unidad
de Enfermeria Dermatoldgica, Ulceras y Heridas
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Caso | Edad’sexo | Insuficiencia Tipo de Tiempo inicio Sintomas Enfermedad Tratamiento Evolucién
renal dialisis dialisis/calcifilaxia asociadalcomorbilidad
1 TaIM 51 HD 135 MESES Sindrome nodular, HTA, hepatopatia (HVC), Mantenimiento/ Muerte en 1 mes
Placas necraticas. artritis reumatoide, sintomatico.
hiperparatiroidismo, EVP.
2 57IM 51 HD 166 MESES (los Sindrome nodular, HTA, hiperparatiroidis-mo Mantenimientol Muerte en 0,5 meses
ultimos 12 en HD, Placas necrdficas. sintomatico.
anteriormente DP)
3 68/M 5l HD Sin datos Sindrome nodular, HTA Mantenimienta/ Muerte en 3 meses.
Placas necrdticas. sintomafico.
4 G9/M sl DP Sin datos Placas necraticas. HTA Mantenimiento/ Muerte en 1 mes.
sintematico.

Tabla 2. Caracteristicas de la muestra estudiada.

del Hospital General Universitario de Valencia, en
los ultimos 11 anos.

Las 4 pacientes presentaron lesiones en miem-
bros inferiores, con presencia de necrosis cuta-
nea en la totalidad de los casos. También fueron
apreciables areas de livedo y lesiones nodulares.
Tres de las pacientes presentaron infeccion lo-
calizada y ninguna curso con sepsis. Se realiz6
biopsia para la confirmacion del diagndstico y en
todas las muestras se obtuvo el diagnéstico de
calcifilaxia.

En todos los registros y seguimientos clinicos de
las pacientes se refleja presencia de dolor mo-
derado/grave aunque no se aportan resultados
obtenidos mediante la utilizacion de escalas de
medida concretas. Solo en un caso se reporta
uso especifico de fentanilo y mofina para el ma-
nejo del dolor. En dos de las pacientes existia hi-
perparatiroidismo secundario, en ninguno de los
casos se realizd paratiroidectomia. Las diferentes
pautas adoptadas para cuidado de las heridas se
sintetizan en la tabla 3.

Desgraciadamente la evolucién en todas las pa-
cientes fue mala, a partir del diagnostico se pro-
dujo el fallecimiento de todas ellas en un tiempo
medio de 1,37 meses (entre 0,5 y 3 meses).

DISCUSION

Parece complicado establecer premisas absolu-
tas sobre la calcifilaxis. Aunque cada dia se pro-
fundice mas en su patogenia, tratamiento, espe-
cificidad diagnostica, factores asociados, etc.

Obligatoriamente se concluye que la complejidad
en el desencadenamiento de esta enfermedad
es probable que vaya mas alla de aquello de-
mostrado. Demostraciones que a su vez resultan
dificiles de estandarizar, seguramente debido a
la propia condicion de enfermedad rara que re-
presenta la calcifilaxis. Ofreciendo muestras pe-
quenas, de caracteristicas muy concretas. Obte-
niéndose a su vez, resultados y desenlaces muy
dispersos dependiendo de los casos o cohortes
presentadas, encontrando remisiones del 86%
en algunos grupos(31), del 50% en otros(32), o
como en nuestro caso, de ninguno de los pacien-
tes.

No obstante, a pesar de todo. Parece claro que
existe una realidad comun que sera vivida en
cada caso de calcifilaxis: el paciente presenta-
ra heridas en su piel, heridas necroticas, con un
elevado riesgo de infeccion y que ademas, con
probable seguridad, supondran un dolor muy
grave.

Por ello, y aunque se acepte que los resultados
seran inciertos, parece necesario establecer pi-
lares fundamentales en el cuidado de la piel de
estos pacientes, estableciendo como puntos cla-
ve la prevencion de la infeccion, el manejo y alivio
del dolor y el confort. Aplicando pues, aquellas
técnicas y pautas con una solidez demostrada
en el cuidado general de las heridas, pero nece-
sariamente interpretadas dinamicamente sobre
el incierto escenario que plantea esta patologia.
Personalizando cada intervencién o decision ba-
sandonos en la individualidad de cada persona.

CASO | CURA | CURAEN | DESBRIDAMIENTO | DESBRIDAMIENTO | TPN | INJERTO | HIPERBARICA | MAGGOT | INFECCION | INFECCION
SECA | AMBIENTO |  CORTANTE QUIRURGICO DE PIEL LOCAL | SISTEMICA
HUMEDO
1 X X X
2 X X
3 X X X
4 X X X X X

Tabla 3. Tratamientos aplicados sobre la piel-infeccion.
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Y es que, por ejemplo, aunque no se indique el atraumatico y que controla la infeccion. No re-
desbridamiento cortante de inicio en estas he- sultaria inapropiado, justo entonces, aplicar un
ridas por su naturaleza isquémica, si durante la desbridamiento cortante muy delicadamente en
evolucion se observaran signos de angiogénesis las zonas compatibles.

0 mejoria, favorecidos por un ambiento humedo,
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