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Editorial
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Arteriolopatia calcificante (calcifilaxis). Recomendaciones para su manejo

Calcific arteriolopathy (calciphylaxis). Recommendations for its management
Carlos G. Musso?, @César A. Restrepo-Valencia?

1Servicio de Nefrologia, Hospital Italiano de Bueno Aires (HIBA), Departamento de Fisiologia del Instituto Universitario del HIBA, Argentina
2Departamento de Medicina Interna, Universidad de Caldas, Colombia

a arteriolopatia calcificante (urémica o no urémica) o calcifilaxis es una enfermedad de baja

prevalencia y alta morbi-mortalidad (enfermedad huérfana: orphanet number ORPHA280062)

que cursa con calcificacion vascular (depdsito de calcio en la tinica media arteriolar), y propicia
la formacidn de microtrombos, con la consiguiente generacion de isquemia distal y necrosis subcutanea*2.
La infeccidn de dichas lesiones isquémicas (Ulceras necréticas) conduce a la sepsis, que constituye la
principal causa de muerte en estos pacientest.

La arteriolopatia calcificante afecta con mayor frecuencia a pacientes con nefropatia crénica avanzada
(arteriolopatia calcificante urémica), aungque cabe sefialar que la mayor parte de las calcificaciones
extraesqueléticas de estos pacientes no son calcifilaxis; asi como el hecho de que no toda arteriolopatia
calcificante tienen lugar en enfermos renales (agudos o crénicos), sino que ha sido reportada incluso en
pacientes con funcién renal normal (arteriopatia calcificante no urémica), en el contexto de las enfermeda-
des oncolédgicas o el uso de ciertos farmacos*?.

Dada la gravedad de esta entidad, y la importancia de la universalizacion de su conocimiento por parte
de la comunidad nefroldgica, presentamos a continuacién un resumen actualizado de las principales reco-
mendaciones para su diagndéstico y tratamiento?°,

Dado que se trata de una entidad generalmente subdiagnosticada o diagnosticada en forma tardia, debe
prestarse atencion y mantenerse un alto grado de sospecha ante cualquier sintoma o signo cutaneo que
presente el paciente nefroldgico. La lesion temprana (pre-ulcerosa) suele ser espontaneamente dolorosa,
hiperestésica e indurada al tacto (placa o ndédulo), y acompafiada generalmente de livedo o purpura.
Deben tenerse en cuenta sus diagnoésticos diferenciales, a cuya definicidn contribuye la biopsia cutanea
(tabla 1). Si bien se ha propuesto no realizarla cuando se trata de lesiones tipicas en pacientes en dialisis
cronica, a raiz de sus potenciales riesgos de sobreinfeccidn y/o aparicion de nuevas lesiones, debe tenerse
presente que la mayoria de las dermatosis que constituyen un diagndstico diferencial con la calcifilaxis (y
gue por otra parte poseen un tratamiento distinto de ésta), son precisamente mas prevalentes en pacientes
nefropatas (tabla 1).

Con respecto a la biopsia cutanea, esta debe llegar hasta la hipodermis, y su técnica debe adecuarse al
tipo y ubicacion de la lesion. Se recomienda biopsiar el margen de las lesiones activas, evitando las
lesiones centrales o areas necroticas. El tejido obtenido debe estudiarse histopatolégicamente incluida la
tincion para calcio (von Kossa), la busqueda de parasitos y el cultivo para bacterias y hongos.

Si bien la manifestacion més frecuente de la calcifilaxis es cutanea, debe recordarse que puede también
manifestarse como isquemia de otros 6rganos, destacandose su aparicion en musculo (miopatia), tubo
digestivo (hemorragia digestiva) y ojos (alteraciones visuales).
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Tabla 1. Diagnosticos diferenciales de calcifilaxis.

Dermatopatia

Mayor prevalencia en nefropatia

Necrosis cutanea inducida por warfarina
Ulcera isquémica arterial aterosclerdtica
Calcinosis cutis metastésica

Calcinosis cutis distrofica
Arteriosclerosis de Ménckeberg

Ulcera por estasis venoso

Celulitis bacteriana, micética o parasitaria
Ateroembolia

Vasculopatia livedoide

Oxalosis

Pioderma gangrenoso

Coagulacion intravascular diseminada

Si (anticoagulacion)

Si (hipertension y diabetes mellitus)

Si (alteracién metabolismo fosfo-calcio)
Si (autoinmunidad, inflamacion crénica)
Si (hipertension y diabetes mellitus)

No

Si (inmunosupresion)

Si (procedimientos endovasculares)

Si (autoinmunidad)

Si (nefropatia por oxalato)

No

Si (inmunosupresion - sepsis)

Parpura fulminas No
Fibrosis sistémica nefrogénica Si (gadolinio)

El manejo de estos pacientes debe ser interdisciplinario, integrando el accionar del nefrélogo, dermatélo-
go, especialista en dolor, nutricionista, cirujano plastico, entre otros.

La elevacion de los niveles séricos de calcio y fosfato aumentan el riesgo de calcifilaxis en pacientes bajo
tratamiento dialitico, por lo cual debe procurarse mantener dichos niveles en valores normales. Sin em-
bargo, se ha reportado que 86 % y el 40 % de los pacientes en dialisis crénica portadores de calcifilaxis
poseen calcemia y fosfatemia normal-baja, respectivamente. El valor sérico 6ptimo de parathormona en
esta entidad se desconoce, pero deben evitarse sus valores extremos (altos o bajos). El aporte de oral de
calcio, vitamina D (en cualquiera de sus formas) y bafio dialitico rico en calcio deben ser evitados. Dado
el riesgo de aparicion de “sindrome de hueso hambriento” asociado al pos-operatorio de paratiroidectomia,
con su requerimiento de alto aporte de calcio y calcitriol, es preferible tratar de resolver el hiperparatiroidismo
inicialmente con calcimiméticos.

El uso de la warfarina (antagonista de la vitamina K) aumenta el riesgo de calcifilaxis, e incluso la
deficiencia de vitamina K (malabsorcién, etc.), se observa en el 80 % de los pacientes portadores de
nefropatia crdnica con calcifilaxis. De requerirse iniciar un tratamiento anticoagulante, una alternativa
valida podria ser optar por los nuevos anticoagulantes de uso oral.

La aplicacion de inyecciones subcutaneas (o intramusculares) deben evitarse y de no ser esto posible
debe rotarse el &rea de puncion.

A raiz de no existir un tratamiento validado para la arteriolopatia calcificante urémica, se requieren estu-
dios aleatorizados incluyendo un nimero suficiente de pacientes, con los cuales sea posible obtener resul-
tados con significancia estadistica.

En la tabla 2, resumimos las distintas estrategias terapéuticas propuestas hasta la fecha. Finalmente, en
pos de incrementar el conocimiento de esta entidad y en aras de contribuir a su efectivo tratamiento, invita-
mos a todos los colegas interesados en el tema a sumarse al Registro Colombiano de Calcifilaxis de la
Asociacion Colombiana de Nefroldgica, el cual funcionaa través de la plataforma NEFRORED de la misma.
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Tabla 2. Tratamientos reportados para calcifilaxis (diversos grados de evidencia).

Tratamientos propuestos Objetivo

Tiosulfato de sodio (endovenoso #, oral, local). Tratamiento especifico
Bifosfonato (endovenoso) Tratamiento especifico
Céamara hiperbarica # Tratamiento especifico
Calcimiméticos (cinacalcet) Tratamiento especifico
Paratiroidectomia Tratamiento especifico
Aprostadil (combinado con #) Tratamiento especifico
Trasplante renal Tratamiento especifico
Rheopheresis (hipotesis) Tratamiento especifico
Vitamina K (si hay deficiencia o utilizacion de warfarina) (oral) Medida general
Remover tejido necrético Medida general
Nutricion calérico-proteica Medida general

Alta dosis de dialisis (dialisis diaria para remover fosfatos) Medida general
Gabapentin, ketamina Analgesia

Conclusion

La arteriolopatia calcificante es una entidad de baja prevalencia, pero de alto riego en el paciente

insuficiente renal cronico terminal, hasta la fecha, su principal estrategia terapéutica es reducir, en la
medida de lo posible, sus factores de riesgo y lograr su diagnostico temprano en pos de intentar mejorar su
evoluciony prondstico.
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