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RESUMEN

Los trastornos metabdlicos ocasionados por la insuficiencia renal y la dialisis para su tratamiento
pueden conducir a la precipitacion de sales de fosfato calcico con la consecuente formacion de
tumores en diversas localizaciones. Estos pueden ser Unicos o mdltiples, pudiendo ocasionar
obstruccién y compresion de distintas estructuras anatémicas con la consecuente alteracién
funcional. Si bien el manejo clinico de las alteraciones antes citadas es fundamental, la cirugia
adquiere relevancia en estas situaciones.

Se presenta un caso de Calcinosis Tumoral Unica ubicada en el tercio anterior del septum nasal,
ocasionando obstruccion de la fosa nasal. La tomografia computada orient6 el diagnéstico y la
reseccién tumoral completa por via nasal fue el tratamiento elegido. El informe de anatomia
patolégica confirma el diagnéstico de Calcinosis Tumoral. A los nueve meses de seguimiento en el
postoperatorio no se evidencia recidiva.
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ABSTRACT

Metabolic disorders caused by chronic renal failure and dialysis for its treatment can lead to the
precipitation of calcium phosphate salts with the consequent formation of tumors in various
locations. These can be single or multiple, and may cause obstruction and compression of different
anatomical structures with consequent functional alteration. Although the clinical management of
the above mentioned alterations is fundamental, the surgery acquires relevance in these situations.

We present a case of unique tumoral calcinosis located in the anterior third of the nasal septum,
causing obstruction of the nasal fossa. Computed tomography guided diagnosis and complete
tumor resection by nasal route was the treatment chosen. The pathological anatomy report
confirms the diagnosis of tumor calcinosis. At nine months post-operative follow-up there was no
evidence of tumor recurrence..

Key Words: calcinosis tumoral-insuficiencia renal crénica, hemodialisis, septum nasal tratamiento.

INTRODUCCION

La Calcinosis Tumoral o calcificacién metastasica es una condicién patoldgica caracterizada por
depésitos de cristales de fosfato de calcio en tejidos blandos normales como resultado de una
hiperfosfatemia con o sin hipercalcemia. Puede tener una etiologia hereditaria o adquirida, siendo
en este caso, con frecuencia, una rara complicacion de la didlisis (1).

Esta situacién es bien conocida como complicacién de la insuficiencia renal crénica terminal, en
gue caracteristicamente los tumores son periarticulares, predominando en la cadera, hombro y
codo. Otros sitios en los cuales pueden depositarse estos cristales son los rifiones, pulmones,
pleura, higado, estobmago, intestino, peritoneo, duramadre, miocardio, pericardio, conjuntiva y
glandulas mamarias (1-6). En ocasiones las calcificaciones intraglandulares o de la piel que cubre
la mama, obligan a hacer el diagnéstico diferencial con el cancer (7).

El depdsito de estos cristales a nivel de la subepidermis recibe el nombre de calcinosis cutis (8).

La presencia de un tumor calcificado por el depésito de estos cristales en la fosa nasal es
extremadamente raro (9).

Como patogenia de la CT secundaria a enfermedad renal cronica se ha propuesto que un valor de
fosfato de calcio sérico elevado, producto de un pH y un magnesio sérico elevado asi como
injurias locales puede desencadenar una pronunciada calcificacion de los tejidos blandos.
Estrictamente en el contexto de la enfermedad renal crénica esto es explicado por una alteracion
del metabolismo del fosfato de calcio asociado a un hiperparatiroidismo secundario con
hiperfosfatemia (10-12).

Los estudios por imagenes ayudan a definir las caracteristicas tumorales y las estructuras
anatdmicas comprometidas. Tanto la radiologia convencional como la tomografia son de gran
ayuda en este sentido (13).
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Si bien el tratamiento principal es médico ya que existen mdltiples alternativas para disminuir la
formacién de los depésitos fosfo-calcicos, desde aspectos relacionados con la didlisis hasta el
empleo de drogas especificas, la cirugia ocupa un lugar importante, desde el transplante renal,
que estd demostrado puede conducir a la regresiéon de las lesiones, pasando por la
paratiroidectomia, como tratamiento del hiperpararitodismo secundario, hasta la excéresis tumoral
de la CT, el cual esta indicado en casos en los que el tumor ocasione obstruccién, compresion o
deformidades que afectan la funcionalidad y/o la estética (1,14).

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 30 afios de edad, de profesion albafiil, hipertenso medicado con
alfametildopa, telmisartan y amlodipina, no diabético. Portador de una insuficiencia renal cronica,
no diabético, recibiendo hemodidlisis tres veces por semana desde hace cuatro afios. Consulta por
presentar un tumor en fosa nasal derecha, indoloro, de crecimiento lento, sin otros sintomas
acompafiantes, que le provoca obstruccion nasal de un afio de evolucion.

A la Rinoscopia se observa tumor de 1,5 cm de didmetro aproximadamente de coloracion blanco
grisacea, duro renitente, movil en fosa nasal derecha, que ocupa casi toda la luz de la misma
(Foto 1). Resto del examen fisico sin particularidades.

El laboratorio muestra una calcemia de 9,6 mg/dl (8,7-10,2 mg/dl); uremia de 242 mg/dl (7-20
mg/dl); creatinina de 15 mg/dl (0,6-1,2 mg/dl), Magnesio de 3,0 mg/dl (1,5-2,3 mg/dl); fésforo de
8,6 mg/dl (2,5-4,3 mg/dl), PTH de 80 pg/ml (8-51 pg/dI).

Foto 1. A la rinoscopia se observa un tumor en fosa nasal derecha.

Se realiza una tomografia axial computada (TAC) que muestra un tumor en fosa nasal derecha
con densidad calcica, heterogéneo, con septos, ubicado en la submucosa del tercio anterior del
tabique, sin destruccion ésea ni de la estructura nasal, que obstruye totalmente la luz (Foto 2).
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Foto 2. La TAC demuestra el tumor que obstruye totalmente la luz.

Se realiza excéresis tumoral total bajo anestesia general. No se presentan complicaciones en el
intra y el postoperatorio (Foto 3)

Foto 3. Se nota la pieza quirlrgica, una vez extirpada.

A la macroscopia se describe un fragmento de forma nodular que mide 1,5 x 1,5 x 1 cm. grisaceo,
ulcerado. Al corte tejido beige, solido-elastico. A la microscopia se nota la mucosa escamosa con
abundantes depésitos calcicos subepiteliales, en dermis. Se constata abundante depdésitos de
calcio, dispuestos en nidos, con tractos fibrosos entre ellos, asi como células gigantes
multinucleadas, de tipo osteoclasticas, en la periferia de los nidos célcicos, que indican actividad.
(Fotos 4 y Foto 5).
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Foto 5. Se nota células gigantes multinucleadas de tipo osteoclastica en la periferia de los nédulos calcicos.

En el seguimiento postoperatorio no se presenta evidencia de recidiva a los nueve meses.
DISCUSION

La entidad fue descrita en un inicio por Girad en 1898 quien la denominé “endotelioma calcico” y
luego por Duret en 1899. El término Calcinosis Tumoral (CT) fue introducido por Inclan y cols. en
1943, quien describié una condicién familiar caracterizada por niveles normales de calcio y fosfato
sérico normal o elevado. En el afio 1949 Teutschlaender y cols. la denominaron “Enfermedad de
lipogranulomatosis o de Teutschlaender’. Actualmente la CT es un término que comprende CT
familiar, y CT secundaria. Otra definicibn mas reciente dice que representa un grupo heterogéneo
de trastornos genéticos, hereditarios, o inherente a un desorden que se manifiesta con depdsitos
de material calcificado en tejido cutaneo y subcutdneo que se localiza generalmente en las areas
periarticulares de grandes articulaciones (14).

La denominacién de calcificacibn metastasica a la relacionada con la hipercalcemia, es decir, con
un transporte elevado de calcio de un lugar del organismo, como el hueso, a otro donde se
deposita. El depdsito de calcio se realiza predominantemente en los lugares de excrecion de
acidos (&cido clorhidrico en el estomago, &cido Urico en el rifiébn y anhidrido carbénico en el
pulmén), donde precipita por alcalinizacién de pH (3).

Smack y cols. en 1996 propusieron una clasificacion para la CT basandose en la etiopatogenia,
estableciendo asi los siguientes tipos. Tipo 1: calcinosis tumoral familiar normofosfatémica, que
afecta a personas jovenes y que presenta una baja tasa de recurrencias postexcéresis quirlrgica
completa; Tipo 2: calcinosis tumoral familiar hiperfosfatémica, con altos niveles de fosfato sérico y
calcemia normal, pudiendo afectar los dientes, los vasos sanguineos, al craneo y a las diéfisis
Oseas, no siendo raras las recurrencias; Tipo 3: calcinosis tumoral secundaria. Este Gltimo grupo
incluye a la enfermedad renal cronica (IRC) con hiperparatiroidismo secundario. Se ha descripto
también formas idiopaticas de calcinosis cutis en nariz (15).

El caso presentado corresponde a este grupo. En los pacientes con IRC, por el dafio renal hay
disminucién de la produccién de vitamina D3 y disminucién en la excrecion de fosfato.
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Por consiguiente se produce un desequilibrio en el metabolismo del calcio (hipocalcemia) y el
fosforo (hiperfosfatemia) que lleva a una falla en la retroalimentacion negativa de la parathormona
(PTH) (hiperparatiroidismo secundario), dando por resultado una excesiva resorcion oOsea y
depésitos de calcio en la piel y otros tejidos blandos. Se ha asociado también a esta entidad el uso
de vitamina D activa y calcio con quelantes de fosforo a esta condicién (16).

Beerens y cols, en 1999 presentaron el primer caso de tumor por depésito de fosfato de calcio en
el septum nasal cartilaginoso en un paciente con insuficiencia renal crénica terminal (17).

Estos tumores son morfolégicamente similares a las lesiones periarticulares encontradas en
insuficientes renales con hiperparatiriodismo. Son descriptos como masas encapsuladas,
multilobuladas de diferente tamafio ocupado por un material amarillento cremoso denso con
componentes calcicos. La presencia de depositos de fosfato de calcio en pacientes insuficientes
renales dializados indica que el nivel plasmatico de fosfato excede el nivel de precipitacion como
consecuencia del hiperparatiroidismo. Ademas esto puede ser consecuencia de una osteopatia
por exceso de vitamina D y suplemento de calcio, exposicion al aluminio o paratiroidectomia.
También pueden contribuir tales como la hipoxia tisular, la elevacién del pH tisular, la presencia de
toxinas urémicas y el trauma local (1).

Los microtraumas a repeticion pueden contribuir con la formacion de estos depdsitos en la piel y
en el vestibulo nasal, produciendo el llamado “nariz de cerdo”. Menos frecuente es la ubicacion a
nivel del tabique, habiendo sido descripto muy pocos casos (1, 9, 17, 18).

Los factores de riesgo para desarrollar CT en pacientes con insuficiencia renal crénica incluyen la
edad, duracion de la dialisis, inflamacion, diabetes mellitus, hiperfosfatemia precoz y nivel de
hipercalcemia (19). En este caso el paciente era un varon joven de 30 afios dializado desde hace
4 afios.

El laboratorio generalmente muestra datos de hiperparatiroidismo secundario con hiperfosfatemia
con o sin hipercalcemia (1). En el caso presentado la PTH y la fostatemia estaban aumentadas
con la calcemia normal.

Con respecto a los estudios por imagenes, la Radiologia convencional sigue ocupando un lugar
muy importante. Generalmente muestra una masa calcificada de un tamafio variable, con su
caracteristica forma redondeada, radiopaca con paredes fibrosas radiolucidas (signo de “alambre
de pollo”) que orienta el diagndstico (13).

Las imagenes por Tomografia Computarizada han permitido observar con mas detalle este tipo de
lesiones; habiéndose descripto un signo de sedimentacién donde se aprecia la masa como una
estructura semisélida con septos y niveles liquidos; la reconstruccidon en imagenes 3D ha permitido
una extraordinaria visualizacion de las lesiones (14). Puede observarse en el corte axial de la
tomografia del caso presentado que el tumor se originaba en el tercio anterior del septum nasal
ocluyendo toda la luz de la fosa.

La Resonancia Nuclear Magnética muestra sefiales bajas en Tl y mixtas en T2, ambos
relacionados al edema y la baja sefial de los depositos célcicos (1).
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La Centellografia paratiroidea con Tc-99 puede demostrar hiperplasia de las glandulas
paratiroideas. Recientemente se ha observado que las imagenes por captacion de radionuclidos o
escintigrafias usando tecnecio-99m-etileno difosfonato (Tc-99m MDP) revelan de manera
temprana los tejidos con pequefios depositos calcificados (generalmente dihidroxiapatita) y se ha
usado ampliamente en pacientes cronicos renales con resultados esperanzadores que permiten
un mejor seguimiento de las lesiones pero que no previene su apariciéon (1, 20, 21).

Los diagnésticos diferenciales a considerar son: osteosarcomas, condrosarcomas, sarcomas
sinoviales, shcwannomas, miositis osificantes, dermatomiositis, calcinosis circunscripta, tendinitis
calcificada. La osificacién heterotépica puede acompafiar a la CT. Los estudios por imagenes
pueden contribuir a aclarar estos diagnésticos (1, 14, 22).

En algunas circunstancias puede requerirse de biopsia ya sea por puncion o incisional para llegar
a este diagnéstico. Con la clinica del tumor, aspecto, tamafio y localizacion, sumado al
antecedente de didlisis por IRC no se realiz6 biopsia de la masa nasal en el caso presentado (1,
14, 17).

Aunque se han reportado que algunas lesiones de CT en pacientes con falla renal hacen regresién
espontanea, no es el caso de la mayoria de las lesiones y por lo tanto éstas requieren algun tipo
de tratamiento (23). La premisa basica consiste en disminuir la produccién de productos fosfo-
célcicos. Para tal efecto se han empleado multiples opciones, entre ellas el uso de bifosfonatos,
gue actuarian inhibiendo la resorciéon 6sea por los osteoclastos y disminuyendo las citoquinas
proinflamatorias como IL-1 y el factor de necrosis tumoral alfa. También se mencionan el uso de
aluminio con quelantes de fosforo, dieta baja en calcio y fésforo y la hemodidlisis en lugar de la
dialisis peritoneal. El Cinacalcet, un agonista de los canales de calcio, se usa en el tratamiento del
hiperparatiroidismo secundario y se ha probado en un ensayo clinico como alternativa en la CT
(14, 24).

La cirugia tiene un rol importante en esta patologia. La excéresis tumoral esté indicada en casos
en que la formacion es pequenfia, aislada y ocasione obstruccién, como es el caso presentado en
este trabajo. Otras indicaciones son las compresiones nerviosas o vasculares, la presencia de
fistulas y las razones cosméticas. La excéresis debe ser meticulosa y completa, pues la recidiva
es especialmente alta, luego de una escision incompleta. Debe ir combinada con la deprivacién de
fosfato, con hidroxido de aluminio, junto con acetazolamida, de forma sinérgica. Es necesario tener
en cuenta que el trauma quirdrgico puede ser el punto de partida de un nuevo depdsito
fosfocalcico y el estimulo para la formacion de un nuevo tumor (1, 14, 17, 18).

La paratiroidectomia subtotal o total esta indicada en casos de hiperparatiroidismos severos (25).
El transplante renal ha demostrado regresion de las lesiones con pocas o ninguna recidiva (1, 14).

CONCLUSION

Ante un paciente en dialisis por IRC que presente un tumor sélido, duro, se debe pensar en la
posibilidad de una CT. La presentacion de estos tumores en el area de cabeza y cuello es rara,
habiéndose reportado muy pocos casos localizados en nariz. En estos casos la radiologia
convencional y la tomografia computada sin contraste son suficientes como métodos de estudios
por imagenes. Si bien el manejo clinico de los desequilibrios quimicos subyacentes y promotores
de esta patologia es fundamental, se debe considerar a la cirugia en determinados casos, sobre
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todo en aquellos en que el tumor ocasiona obstrucciones o compresiones. Esta reseccion debe ser
completa para evitar recidivas.

La cirugia también adquiere relevancia en los casos de hiperparatiroidismo severo en los que
puede realizarse la paratiroidectomia parcial o total. Se ha demostrado que tras el transplante
renal estas formaciones tienden a desaparecer.
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