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Calcinosistumoral.
Reporte de un caso
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RESUMEN. Introduccién. La calcinosis tumo-
ral esunarara enfermedad caracterizada por de-
positos de fosfato de calcio en tejidos blandos pe-
riarticulares, previamente sanos y bajo un
ambiente quimico alterado a diferencia de las cal-
cificaciones distréficas que ocurren en tejidos pre-
viamente dafiados y bajo un ambiente quimico
normal. Se describe como una complicacién en pa-
cientes con insuficiencia renal crénica sometidos a
dialisis, aunque es también una entidad en pacien-
tes con cierta predisposicion hereditaria. Puede
presentar se también en for ma aislada sin una cau-
sa apar ente. Caso clinico. Sereporta un caso en un
paciente joven con insuficiencia renal, sujeto a un
programa de dialisis peritoneal, que desarroll6
una tumoracién en hombro izquierdo que corres-
pondi6 a una calcinosis tumoral. Su manejo fue
quirurgico y su evolucién satisfactoria. Discusion.
Lacalcinosistumoral esunararaenfermedad que
como complicacién en pacientes ur émicos, someti-
dosa programadedialisis, puede ser manejada sa-
tisfactoriamente en forma quirdrgica y que debe
de difundirse més su conocimiento a fin de revisar
los protocolos del manejo del paciente urémico
que parecen incide hoy en dia en un incremento de
la misma.

Palabras clave: calcinosis, articulacion, insuficien-
ciarenal cronica, dialisis peritoneal, hombro, dolor.

SUMMARY: Introduction: Tumor calcinosisis
araredisease characterized by calcium phosphate
depositsthat occur in previously healthy periartic-
ular soft tissues under a disrupted chemical envi-
ronment, unlike dystrophic calcifications that oc-
cur in previously damaged tissues and under a
normal chemical environment. It isdescribed as a
complication in patientswith renal failurethat un-
dergo dialysis, although it may also occur in pa-
tients with a certain hereditary predisposition. It
may occur isolated, without an apparent cause.
Clinical Case: The casereported isthat of a young
patient with kidney failure, under a peritoneal di-
alysis program, who developed a tumor in the left
shoulder, diagnosed as tumor calcinosis. The pa-
tient was managed sur gically and did well. Discus-
sion. Tumor calcinosis is a rare disease that oc-
curs as a complication in uremic patients
undergoing dialysis. It may be properly managed
with surgery. Knowledge on this condition should
be disseminated and lead to revising the protocols
for the management of uremic patients that seem
toincreasetheincidence of tumor calcinosis.

Key words: calcinosis, joint, kidney failure
chronic, peritoneal dialysis, shoulder, pain.

Introduccion

La calcinosis tumoral es unararaenfermedad, caracteri-
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La calcinosis tumoral se ha descrito en pacientes con in-
suficienciarenal sometidos a didlisis, con una alteracion en
la homeostasia de calcio y fésforo y con unaincidencia que
parece aumentar actualmente en pacientes sometidos a he-
modidlisis debido alos nuevos protocol os de tratamiento.?®
Se presenta también en pacientes de raza negra con predis-
posicion genética, en donde la afeccion es poliarticular y
existe una alteracion importante en el metabolismo del cal-
cioy fésforo. Se han documentado casos familiares de calci-
nosis tumoral sobre alteraciones metabdlicas con elevacion
de las concentraciones de calcitriol, normocal cemia e hiper-
fosfatemia sugiriéndose una base genética autosomicay do-
minante, resultantes de una mutacion del factor 23 de creci-
miento de los fibroblastos (FGF23).58 Finalmente, pacientes
que no tienen ninguna alteracion en el metabolismo del cal-
cioy fésforo, pueden presentar calcinosis en forma esporéa-
dica, tal como ocurre por jemplo en la calcificacién en el
hombro asociada a la ruptura del mango rotador.

La enfermedad suele afectar a individuos jévenes entre
la segunda y tercera década, aunque se han descrito casos
en nifios.®° Es mas comun en hombres, existe predisposi-
cion hereditariay es mas frecuente en laraza negra.t**?

Es dificil hablar de su incidencia, aunque se considera
representa menos del 1% de las calcificaciones de tejidos
blandos.*®

En la calcinosis tumoral en el paciente urémico la etio-
logia no esta del todo bien esclarecida, se han descrito fac-
tores potencial mente relacionados en su produccion como
son el hiperparatiroidismo secundario, el producto fosfo-
célcico (Cax P) elevado, la hipermagnesemia, el exceso
de vitamina D, la intoxicacion por aluminio, la acalosis
metabolica durante y tras la sesién de hemodidlisis.

En el paciente con insuficiencia renal cronica la elimi-
nacion de fosfato liberada del hueso esta deteriorada, hay
déficit de vitamina D por lo que la absorcién intestinal de
calcio es bajay los niveles de calcio disminuyen, esto es
suficiente para activar un hiperparatorodismo secundario,
los niveles de calcio tienden a normalizarse aunque el fos-
fato persiste elevado, €l calcio asi liberado puede deposi-
tarse en tejidos blandos.

La calcinosis tumoral en pacientes urémicos se asocia
frecuentemente a una osteodistrofia de bajo recambio,
principalmente por intoxicacion con aluminio. Se acepta
gue el aluminio inhibe la mineralizacion ésea e incremen-
talasalida del calcio del hueso, esto favoreceriaindirecta-
mente los depésitos calcicos en tejidos blandos. Ademés
se ha propuesto que el aluminio incrementa las uniones
cruzadas del colageno predisponiendo a las calcificacio-
nes heterotdpicas.’* Aungue las cifras de calcio pueden
permanecer en rangos normales, el fosforo se encuentra
elevado y ocasionalmente pueden detectase cifras eleva-
das de fosfatasa alcalina.

Todo parece indicar que la calcinosis tumoral en pa-
cientes urémicos tiene como factores patogénicos impor-
tantes un incremento del producto fosfocalcico (Cax P) no
necesariamente relacionado a este hiperparatiroidismo.*
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En esta calcificacién heterotopica el sustrato de afecta-
cion es el tejido subcutaneo con extension al tejido conec-
tivo de las capas més profundas. La existencia de trauma-
tismos como factor desencadenante ha sido descrita.’® Las
lesiones suelen presentarse en la superficie extensora de
las articulaciones. Los sitios predilectos descritos son ca-
deras, codos y hombros aunque puede afectar cualquier ar-
ticulacion y ser bilateral.** Clinicamente se caracteriza
por las presencias de tumoraciones firmes, de crecimiento
lento, no moviles, adheridas a planos profundos. Por 1o ge-
neral la piel se encuentra tensa pero intactay puede oca-
sionalmente abrirse produciendo fistulas por la cual drena
un liquido de aspecto lechoso. Aunque por lo general €l
paciente esta asintomaético las lesiones pueden ocasionar
molestias e incluso llegar a producir compresion en estruc-
turas mas profundas.’6t’

Los hallazgos radiogréficos incluyen depdsitos cal-
careos irregulares, de aspecto grumoso de diverso tamafio,
de contornos redondeados u ovales, en ocasiones se obser-
van tractos fibrosos radiolGcidos, no se aprecian ateracio-
nes Gseas.

Los estudios gammagraficos demuestran hipercapta-
cion del farmaco en la zona afectada.

El aspecto macroscopico revela masas de coloracién
amarilla, de superficie lisa o rugosa de consistencia varia-
ble, en algunas partes solidas en otras blandas. Al corte se
aprecian multiples quistes separados por tractos fibrosos
gue contienen en su interior un liquido de aspecto amari-
Ilo-blanco lechoso, que analizado presenta una mezcla de
carbonato de calcio y fosfato biol6gicamente estéril .t

Microscopicamente se aprecia un estroma fibroso con
depdsitos de cristales en ocasiones rodeados por elemen-
tos de respuesta tisular inflamatoria, macréfagos y células
gigantes multinucleadas; esto es considerado como una
etapa activa de la enfermedad en la que se pueden distin-
guir dos fases en los hallazgos histologicos: una inicial,
con necrosis de colageno y formaciones quisticas y una
tardia con calcificacion progresivay creciente. La diferen-
ciacion de las fases de desarrollo debe ser tenida en cuen-
ta, ya que la deprivacion de fésforo puede tener resultados
espectaculares en el freno del desarrollo de lesiones mayo-
resy progresivas en los estadios iniciales.® En estado inac-
tivo los depositos de calcio estan rodeados por tejido fi-
broso sin componentes celulares.

El diagnostico diferencial incluye calcinosis distrofi-
cas, calcificaciones metastésicas (osteodistrofia renal e hi-
pervitaminosis D), calcinosis universales y circunscrita,
esclerodermia, condromatosis sinovial, sindrome de Bur-
nett, osteocondromatosis sinovial, condromay condrosar-
coma de partes blandas.*

En el tratamiento de la calcinosis tumoral se debera
considerar la etiologia y |a etapa evolutiva de las |esiones.
En pacientes con un hiperparatiroidismo secundario y en
estadios iniciales, la correccion de las concentraciones de
fosforo en las primeras etapas del desarrollo puede detener
y remitir la enfermedad.3!* La acetazolamida ha sido utili-
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zada en la regresion parcial en algunas ocasiones. Se ha
experimentado también con buenos resultados el empleo
de warfarina en la remision de calcinosis en casos selectos
de pacientes con esclerosis sistémica.’® Existen casos re-
portados de éxitos aislados al dar dietas bajas en calcio y
fosforo, sin embargo esto no es aplicable a todos los pa-
cientes. En aquellos sometidos a didlisis deberé conside-
rarse si_han recibido una concentracion mayor de calcio o
se ha administrado calcitriol para prevenir osteodistrofia
renal. Sin embargo, el problema surge en las lesiones méas
evolucionadas, crecientes y calcificantescuando la etiolo-
gia no es debida a hiperparatiroidismo secundario, |a esci-
sién local puede ser una pauta adecuada, bien para solu-
cionar problemas compresivos, estéticos o evolutivosy el
resultado es mejor tratandose de lesiones aisladas.® Existe
un consenso en cuanto alarecidiva de laslesiones. Lare-
cidiva es mas comun en pacientes con tumoraciones mul-
tiples o con una reseccion incompletal®® y menos fre-
cuente en lesiones en nifios o0 en la calcinosis que se
presenta por factores de predisposicién genética.® Si, por
el contrario, el desarrollo de la calcinosis se presenta en
un paciente con hiperparatiroidismo secundario, ademas
del adecuado control del fésforo plasmatico, la paratiroi-
dectomia asociada 0 no a escision local segln las caracte-
risticas de lalesion, parece ser la actitud correcta.®

Existe cada vez un mayor reporte de calcinosis tumoral
en pacientes sometidos a hemodidlisis por lo que se reco-
mienda revisar |as pautas vigentes en el protocolo del ma-
nejo de estos pacientes 5141521

Presentacion de un caso
C.E.R. Masc. de 29 afos de edad. Antecedentes de im-

portancia: portador de insuficiencia renal cronica (siete
anos de evolucién), secundaria a glomerul onefritis créni-
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ca, actualmente en programa de didlisis peritoneal desde
hace aproximadamente 3 afios. Padecimiento iniciado dos
meses antes de su ingreso con aumento de volumen en
hombro izquierdo, que el paciente relaciona a trauma di-
recto, manejado inicialmente como contusion. Es ingresa-
do por detectarse aumento de volumen y presencia de
masa tumoral en hombro izquierdo. La exploracion clini-
carevel6 tumoracion, dolorosa, firme, no mévil de unos 20
cm de didmetro circunscrita ala articulacion (Figuras 1y
2) con limitacion funcional. Los estudios de laboratorio
incluyeron asu ingreso Hb de 6.7, urea de 132 mg/dl, crea-
tinina de 11.7 mg/dI, calcio de 9.5 mg/dl, fésforo de 7.7
mg/dl y fosfatasa alcalina de 137 U/L. En las cifras de su
control en Nefrologia, se encontrd en los dos Ultimos afios
lecturas elevadas de fasforo que oscil6 entre 6.7 mg/dl la
minimay 9.5 mg/dl la méxima. Los estudios radiogréficos
demostraron imagen radiodensa en partes blandas con nu-
merosos nddulos calcificados abarcando desde el acro-
mion al tercio proximal de himero (Figura 3). No se de-
tect6 alguna otra lesion.

Se efectud una primera biopsia que reporto tejido con
datos de inflamacion crénica y calcificacion distréfica
(Figuras 4 y 5). Se decide la extirpacion de la lesion, en-
contrando durante el acto quirdrgico tumoracion de par-
tes blandas adherida firmemente por tractos fibrosos, sin
un plano especifico de despegamiento en todo el perime-
tro de la articulacién a nivel capsular. La tumoracion de
gran tamarfio (aproximadamente 25 x 15 x 15 cm) no se
pudo extirpar por completo y requirié de un segundo
evento mediante un abordaje posterior, habiéndose deja-
do un fragmento residual dificil de acceder a él (cerca de
region axilar de aprox. 3 cm de diametro). El paciente se
recupero satisfactoriamente. Hasta ahora, seis meses des-
pués, sin recidivas; actualmente en lista de espera para
transplante renal. En el seguimiento de la quimica 6sea

Figuras 1 y 2. Aspecto anterior y
posterior del hombro del pacien-
te. Nétese en la superficie poste-
rior la presencia de nodulaciones.
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Figura 3. Radiografia anterior de hombro izquierdo. Presencia de
masa tumoral conformada por numerosas iméagenes radiodensas de
aspecto calcéreo abarcando por completo la articulacion.

Figura 4. Se observa inflamacion crénica granulomatosa de tipo
“cuerpo extrafio” con células gigantes rodeando a depdsitos de ma-
terial célcico. (Hematoxilina — eosina x 200).

en cuatro lecturas posteriores a la fecha de su alta, se de-
tecté siempre elevacion del fésforo, su tltimo laborato-
rio con calcio de 9.5 mg/dl, fésforo de 7.1 mg/dl y fosfa-
tasa alcalinade 131 U/L.

Discusion
La calcinosis tumoral es una enfermedad rara, no con-

tamos con estadisticas para poder establecer su frecuen-
cia. Actualmente hay la tendencia de identificar la calci-
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Figura 5. Acercamiento de la reaccién inflamatoria crénica con
células mononucleares y células gigantes de tipo cuerpo extrafio
(Hematoxilina- eosina x 400).

Figura 6. Aspecto durante el transoperatorio. La masa se encuentra
firmemente adherida a planos profundos.

nosis tumoral en tres grupos: Pacientes con predisposi-
cion genética, de raza negra con valores normales de fos-
fato, pacientes urémicos con antecedente de didlisisy pa-
cientes sin aparente alteracion en la hemostasis
calcio-fésforo y que desarrollan una calcinosis tumoral
secundaria; en base por lo tanto a su histiopatogenia se
puede hablar de una calcinosis tumoral primaria normo-
fosfatémica, una calcinosis tumoral primaria hiperfosfa-
témicay una calcinosis tumoral secundaria a una condi-
cién preexistente en los tejidos blandos. Este simple
enfoque basado en la presencia o ausencia de desordenes
que promueven la calcinosis permite mejor establecer un
tratamiento y un prondstico.'? En nuestro caso la calci-
nosis se presento siete anos después de haberse presenta-
do lainsuficiencia renal y tres después de haber entrado

220



Calcinosis tumoral

€l paciente al programa de didlisis peritoneal. Aungue en
la literatura mundial predominan los reportes de urémi-
cos con hemodialisis, consideramos que las condiciones
gue alteran el equilibrio calcio-fésforo son equivalentes,
aungue no fue factible establecer la causa en base a algiin
cambio atribuible al procedimiento de la didlisis. La cal-
cinosis tumoral tiene una caracteristica esencial: ocurre
en tejido normal expuesto a un medio quimico anormal
a diferencia de las calcificaciones distréficas que ocu-
rren en tejidos anormales expuestos a un medio quimi-
co hormal.

Se ha documentado el antecedente de traumatismos
previos. En nuestro caso, el paciente refiere que el impac-
to recibido en el hombro izquierdo no fue en realidad de
importancia, por lo que tal vez sdlo contribuy6 a que €l
enfermo detectara la aparicion de la masa tumoral. Esim-
portante considerar las expectativas de un tratamiento
conservador, que aunque lento puede ser efectivo sobre
todo en casos en donde el manejo quirdrgico se acomparia
de recidivas.Z2 Optamos por €l manejo quirdrgico tomando
en cuenta la sintomatologia del paciente y el gran tamafio
de lamasatumoral, sin embargo es evidente que se plantea
un control conjunto con nefrologia para prevenir una reci-
diva. La tumoracion tenia en promedio unos 25 x 15 x 15
cm, se extendia con trabéculas fibrosas con una distribu-
cion periarticular, como se describe, por lo que fue necesa-
rio extirparla en dos eventos, en su totalidad, a excepcion
de un pequefio remanente cercano a la fosa axilar de difi-
cil acceso. Hasta ahora no hay una recidiva ni un mayor
crecimiento del peguefio remanente que se dejo, € pa-
ciente esta asintomético y la funcién de la articulacion es
normal. El paciente esta activo y se encuentra en los pri-
meros lugares de una lista de espera para ser sometido a
transplante renal.

Por lo tanto en todo paciente urémico con calcificacio-
nes periarticulares de répido crecimiento, debera tenerse
en cuenta el diagndstico de una calcinosis tumoral, des-
cartar la presencia de un hiperparatiroidismo secundario
mediante determinaciones de parathormona, corroborarse
€l diagndstico mediante biopsiay posterior al manejo qui-
rdrgico se recomienda:

» Determinaciones periédicas de calcio y fésforo.

» Establecer si hay datos que sugieran un hiperparatiroidis-
mo secundario.

e S seadministro calcitriol (como coadyuvante paramane-
jo de osteodistrofia).

» De ser posible determinar la concentracion de calcio en
las soluciones de didlisis.

« Disminuir la concentracion de calcio en las soluciones de
didisis.

 Evitar los preparados de calcio como fijador de fosfato

 Disminuir laconcentracion plasméticadefosfato mediante
dietay quelantes afin de evitar la progresion de una os-
teodistrofiay las complicaciones de un eventual hiperpa-
ratiroidismo secundario.
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Consideramos necesaria una mayor difusiéon de este
tipo de enfermedades y sobre todo un control més cerca-
no en pacientes urémicos que son dializados ya que la
deteccién oportunay el tratamiento médico tiene hoy en
dia buenos alcances. Es importante recordar que esta
complicacion puede ser evitada o aminorada durante el
largo periodo que el paciente puede vivir con didlisis de
manteni miento.5
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