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Sindrome de Sagliker: reporte de
Caso
Ledn-Tovar RA?Y, Martinez-Coria E?, Garcia-Jiménez MM?3, Garcia-Jiménez E*

Resumen

Mujer de 31 afos con enfermedad renal crénica en fase terminal e
hiperparatiroidismo secundario que provocé alteraciones metabdlicas
resultantes en aumento de niveles de paratohormona vy, posterior-
mente, formacién de tumores pardos que indujeron deformaciones
faciales y corporales con repercusiones psicolégicas y sociales. Dichas
caracteristicas son englobadas en un sindrome llamado de Sagliker,
descrito por primera vez en el 2004, cuya incidencia mundial esta
aln en investigacion.
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Sagliker syndrome: a case report.

Ledn-Tovar RA?Y, Martinez-Coria E?, Garcia-Jiménez MM?3, Garcia-Jiménez E*

Abstract

Female patient, age 31 years, with chronic renal disease in terminal
phase and secondary hyperparathyroidism causing metabolic altera-
tions resulting in heightened levels of parathormone and, subsequently,
formation of brown tumors which induced facial and bodily deforma-
tions with psychological and social repercussions. Such characteristics
are comprised in a condition called Sagliker syndrome, first described
in the year 2004, the global incidence of which is still under inves-
tigation.

KEYWORDS: Sagliker syndrome; secondary hyperparathyroidism;
chronic renal disease

1Residente de Imagenologia Diagndstica y Tera-
péutica.

?Jefa del Servicio de Tomografia y Ultrasonido. Insti-
tuto Nacional de Rehabilitacion.

3Médico Adscrito y Titular del Curso de Imagenologia
Diagndstica y Terapéutica. ISSEMyM Ecatepec.
“Jefe del Servicio de Radiologia. ISSEMyM Ecatepec.
Centro Médico ISSEMyM Ecatepec. Avenida del Tra-
bajo s/n del Carmen, Ecatepec de Morelos, Estado
de México.

Recibido: 17 de junio 2016
Aceptado: 8 de julio 2016

Correspondencia
Rosa Angélica Ledn Tovar
angelica_lt@hotmail.com

Este articulo debe citarse como

Ledn-Tovar RA, Martinez-Coria E, Garcia-Jiménez
MM, Garcia-Jiménez E. Sindrome de Sagliker:
reporte de caso. Anales de Radiologia México
2016;15(3):238-243.



Leén-Tovar RA et al. Sindrome de Sagliker

INTRODUCCION

El hiperparatiroidismo secundario es una
complicacién ya conocida que ocurre en los
estadios finales de la enfermedad renal crénicay
desencadena cambios severos en las estructuras
6seas.! Es detectado particularmente en paises
en vias de desarrollo, donde el tratamiento del
hiperparatiroidismo secundario no es 6ptimo en
las etapas tempranas.? Estos cambios bioquimi-
cos inician con aumento en las concentraciones
séricas de fosfato (> 4.5 mg/dL) y descenso del
calcio (< 8.5 mg/dL), con posterior deficiencia
de vitamina D, finalizando en aumento en las
concentraciones de parathormona.'*

El Sindrome Sagliker conjunta todos los cam-
bios desencadenados por el remodelamiento
6seo que incluyen talla baja, tumores pardos en
diferentes partes del cuerpo vy, particularmente,
deformidad facial ocasionada por lesiones de
tejidos blandos en el maxilar referida como
patognomonica y descrita como un rostro con
“apariencia desfigurada”."?4>

CASO

Mujer de 31 afios, ama de casa, originaria del
Estado de México; con talla baja, aparentemente
sana, inicid sus sintomas después de su primer y
Gnico embarazo a los 16 afios de edad: diabetes
gestacional, preeclampsia, diabetes mellitus tipo
2 después del parto, hipertension arterial sisté-
mica y enfermedad renal crénica con tiempo
de evolucion de 15 afios; tratamiento sustitutivo
con didlisis peritoneal por 11 afos. Sufrié un
cuadro de peritonitis secundario a un proceso
infeccioso del catéter de Tenckhoff, se sustituyé
por hemodialisis. Finalmente tuvo complicacio-
nes referidas como adherencias que ocasionaron
obstruccion intestinal y falla organica mdltiple.

Los estudios de gabinete realizados fueron: ra-
diografia de crdneo con datos de osteodistrofia

y radiografia de térax con tumores de tejidos
blandos (Figuras 1 y 2). Ecografia de cuello:
aumento en el volumen de la glandula paratiroi-
des izquierda, la cual fue extirpada con reporte
histopatolégico de adenoma paratiroideo (Figu-
ra 3). Tomografias de craneo, térax y abdomen
donde se observan mdltiples tumores pardos en
la parrilla costal, vértebras, hueso iliaco derecho
(Figura 2) y el de mayores dimensiones en hueso
maxilar con aspecto litico inicial y posterior
calcificacion y expansion a los 6 afios (Figuras
4-6). Gammagrama paratiroideo 99m Tc-MIBI
positivo para adenoma o hiperplasia paratiroidea
izquierda.

DISCUSION

El sindrome Sagliker es una afeccién estudiada
desde el 2000 por el Dr. Yahya Sagliker y publi-
cada por primera vez en el 2004 en la revista
Seminars of Nefrology*® La causa precisa es
desconocida ya que no todos los pacientes con
enfermedad renal crénica e hiperparatiroidismo
severo desarrollan el sindrome Sagliker.” Incluso,

Figura 1. Radiografia lateral de craneo: aspecto
granular de la béveda craneana. Patron radiolégico
de aspecto en sal y pimienta. (estudio realizado en
el 2008).
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Figura 2. Tumores pardos en parrilla costal. A) Telerradiografia de térax: lesiones radioopacas extrapulmonares
dependientes de arcos costales. B) Tomografia contrastada, reconstruccién coronal: lesiones costales redondeadas
con centro hipodenso y escasa captacion periférica.

O=12.7 mm

Figura 3. Ecografia de cuello, imagenes axiales. A) Escala de grises: aumento en las dimensiones de la glandula
paratiroides izquierda. B) Power Doppler: incremento en la saturacion del color en el parénquima paratiroideo
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Figura 4. Reconstrucciones volumétricas tridimensionales en vista frontal. A) Estudio del 2008 con lesion litica
en maxilar superior. B) Estudio actual con lesion ésea expansiva y separacion de las piezas dentales.

Figura 5. Tomografias en corte axial con ventana ésea. A) Estudio del 2008 con lesién maxilar litica con com-
ponente de tejidos blandos. B) Estudio del 2015: calcificacion de la lesion.
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Figura 6. A) Aspecto clinico actual. B) Tomografia con ventana 6sea, reconstruccién sagital: prominencia maxilar
superior por lesion tumoral con aspecto predominantemente blastico que produce maloclusién dental clase II.

no hay publicaciones que identifiquen la asocia-
cién de la paratiroidectomia y la disminucién de
la produccién de la parathormona con limitacion
de la progresion hacia deformidades faciales y
corporales; como fue el caso de nuestra paciente.
Ya que sélo se ha estudiado la predisposicién
genética encontrando implicaciones en los genes
GNAST, FGF23 y FGFR3.% A escala internacional
se han reportado 60 pacientes, incluyendo a Mé-
xico,® pero no hay investigaciones relacionadas
con la detencion del influjo hormonal al realizar
cirugias radicales de la paratiroides.

Se han encontrado casos en pacientes pedia-
tricos y adolescentes donde los cambios son

particularmente desastrosos e irreversibles,
afectando de forma importante su calidad de
vida y salud psicolégica.*® Los criterios clinicos
establecidos hasta la fecha incluyen:>®”

—_

Enfermedad renal crénica.
Hiperparatiroidismo secundario.
Estatura baja.

Cambios severos en las estructuras dseas.

g A~ W N

Alteraciones severas en la cefalometria del
maxilar y la mandibula.

6. Lesiones benignas en tejidos blandos de
la boca.
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7. Anormalidades dentales.
8. Cambios en las puntas de los dedos.

9. Problemas psicolégicos severos y depre-
sién.
10.Cambios ortopédicos severos:

a. Deformidades en la rodilla y altera-
ciones en la marcha.

b. Escapula.

11.Maloclusion dental clase Il en los cambios
cefalométricos de maxilar y mandibula.
Protrusién maxilar.

12.Cambios moderados en la audicién.

13.Alteraciones neurolégicas moderadas/
severas.

CONCLUSIONES

Esta entidad de reciente descripcion contiene un
interesante espectro de alteraciones por estudios
de imagen cuya integracién y valor diagnédstico
radica en el reconocimiento de tumores en
la region maxilar, con componente de tejido
blando en contexto de pacientes nefrépatas con
hiperparatiroidismo secundario. Estos pacientes
deben recibir tratamiento multidisciplinario
para que se prescriba una terapia adecuada
de forma inmediata y asi prevenir las defor-
midades faciales con desenlaces catastréficos,
especialmente en pacientes pediatricos. En la

literatura especializada, hasta el dia de hoy, se
han publicado cerca de 16 articulos relaciona-
dos con este padecimiento; sin embargo, aln
es muy amplio el campo de estudio que debe
investigarse en el cual la imagenologia juega un
papel fundamental.
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