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RESUMEN

La Calcinosis tumoral (CT) es una rara enferme-
dad generalizada y progresiva que s¢ presenta en las
primeras dos décadas de la vida y se manifiesta por
depositos de cristales de calcio, preferentemente en
el tejido celular subcutaneo y adyacente a las grandes
articulaciones (caderas, hombros, codos), con predo-

minio en la raza negra.
Presentamos dos casos diagnosticados de esta

rara enfermedad. Una nifia de 13 afios y un varon
de 12 afios. ambos de localizacion peri-articular en
region de la cadera. La imagen radiografica mostraba
una masa radio-opaca ubicada en tejidos blandos. Se
ilustran los hallazgos clinicos, radiolégicos y patolo6-
gicos y se realiza comparacion con casos publicados
en la literatura.

Palabras claves: Calcinosis tumoral, bursitis
calcificante, pseudotumor.

SUMMARY

Tumoral Calcinosis is a generalizad and progre-
sive disease with onset in the two first decade of live,
the subcutis adjacent to the major articulations (hips
shoulders, and elbows) are affected constantly with
deposits of calcium crystals, beeing black people the
most affected.

We present two cases with this rare desease. A 13
year old girl and an 12 year old boy, both with periar-
ticular lesion on the hip. Radiographics images show
radio opaque mass in soft tissue. Clinical, radiologic
and patologic findigs are shown with review of the
literature

Key words: Tumoral calcinosis, calcificant bur-
sitis, pseudotumor

INTRODUCCION

La CT es una enfermedad poco frecuente, carac-
terizada por el deposito de sales de calcio en tejido
celular subcutineo de regiones peri-articulares. Ocu-
rre en pacientes jovenes sin compromiso de la piel ni
tejido dseo.

MATERIAL Y METODOS

Se procedio a recuperar de los archivos del INC
los casos diagnosticados como calcinosis tumoral en
el periodo correspondiente entre los afios 1994-2003.
En cada caso se procedio a revisar la historia clinica,




los métodos auxiliares del diagnéstico, las liminas
histologicas, el tratamiento instituido y sus compli-
caciones con una media de seguimiento de 2 afos.

PRESENTACION DE CASOS

Caso 1

Paciente de sexo femenino de 13 afos que con-
sulto por tumor de crecimiento lento, no doloroso.
de 3 anos de evolucion localizado en region de la

articulacion coxofemoral izquierda, sin impoltencia
funcional.

Al examen fisico se constatdé un tumor sélido
firme, superficial, de aproximadamente 8 cm. de
didmetro. El estudio radiologico mostré una masa
calcificada de localizacion extra-6sea. Los datos la-
boratoriales (calcio y fésforo) se encontraban dentro
de limites normales. El diagnostico clinico y radiolo-
gico fue el de un Pilomatrixoma.

Se realizo una exéresis tumoral amplia cuya ma-
croscopia mostro una formacion nodular de 9x6x5c¢m.,
de superficie lobulada. que al corte presenté aspecto
solido, nodular con tabiques de color blanquecino.
El diagnostico anatomopatolégico fue: Calcinosis tu-
moral. La paciente no volvié a sus controles.

Caso 2

Varon de 12 aiios (indigena) que consulté por tu-

Figura 1. Tumor blanquecino multilobulado.

Figura 2. Deposito de cristales de calcio con septos
fibrosos.

49

mor bilateral, no doloroso, de crecimiento progresi-
vo, localizada en cara posterior y tercio superior de
ambos muslos. No presenté impotencia funcional ni
refirio antecedentes de trauma en la region

Se realizd biopsia incisional, que histolégica-
mente correspondid a una lesion extensamente calci-
ficada. El paciente fue remitido a nuestra Institucion
para tratamiento. Los estudios laboratoriales (calcio
y fosforo) se encontraban dentro de los parametros
normales y las radiografias de muslo izquierdo mos-
traron en partes blandas presencia de una masa tu-
moral radio-opaca con septos radiolicidos que le dan
apanencia multinodular

Se realizd la exéresis de la lesion del muslo iz-
quierdo. Macroscopicamente se constatd tumor de
9x8x5 e¢m., lobulado, blanquecino, multinodular, s6-
lido-firme (Figura 1) El diagnéstico anatomopatolo-
gico fue: Calcinosis tumoral (Figura 2 y Figura 3).

Luego de 11 meses el paciente regresa en consul-
ta por recidiva de tumor en ambos muslos y otro de
similares caracteristicas localizado en region para-
vertebral (entre D12 y L3) (Figura 4) presentando
dolor y multiples fistulas en muslo izquierdo. Fue
intervenido quirtirgicamente y el examen histologi-
€0 mostro las mismas caracteristicas que la primera
reseccion pero en fase activa. Después de 1 afio el
paciente reingresa con recidiva tumoral en cara pos-

Figura 3 A mayor aumento deposito de calcio de di-
VErsos lamanos.
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Figura 4. Masas radio-opacas en ambos muslos y
columna lumbar,
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terior de ambos muslos, las cuales vuelven a ser re-
secadas. La microscopia de ambas lesiones mostro
asp?clo similar al de la pieza original y la recidiva
en fase activa,

RESULTADOS

Se analizaron 2 casos de CT, una nifia de 13 aflos
(caso 1) y un vardn de 12 aios (caso 2), con una
media de 13 afios. Ambos se presentaron con clinica
de masa tumoral en region peri-articular. El caso |
fue unifocal localizado en region de la articulacién
coxofemoral izquierda, de 8 em. El segundo caso lue
multifocal con tres masas tumorales, dos de ellas en
ambos muslos y la tercera en region paravertebral.
Los dos casos mostraron crecimiento progresivo, sin
signos inflamatorios ni impotencia funcional. Los va-
lores de calcio y fosforo se encontraron dentro de los
valores normales. Las radiografias mostraron con-
glomerados nodulares con opacidad y zonas radio-
licidas. El segundo caso recidivo en tres ocasiones.
Los hallazgos histoldgicos fueron similares, pero en
las recidivas la lesion se encontraba en fase activa.

DISCUSION

La CT es un desorden poco frecuente reconocido
como entidad en 1899 1, caracterizada por depositos
de cristales de calcio en tejidos blandos adyacentes a
grandes articulaciones, con preferencia por el tejido
celular subcutineo y que se extienden posteriormen-
te por los tabiques del tejido conjuntivo hasta las ca-
pas profundas (1,2,3,4).
Se inicia entre la ler y 2da década de la vida,
sin mostrar preferencia sexual (2,3) pero si tenden-
cia familiar y racial con predominio en la raza negra
(2.3,4,5). Su incidencia es muy dificil de determinar
por su rareza,
Su patogenia no estd del todo clara aunque se
produce generalmente en el contexto de tres situa-
ciones clinicas bien definidas, lo que permite clasi-
ficarles en:
|, CT normofosfatémica primaria con fosfato y
calcio sérico normal, sin antecedentes de cal-
cificacién de tejidos blandos. Esta variante
podria representar una forma frustra de CT
familiar.

2. CT hiperfosfatémica primaria o familiar con
fosfato sérico elevado, calcio sérico normal
y sin evidencias de calcificacion metastisica
previa, transmitida en forma autosémica re-
cesiva o dominante.

3. CT secundaria a enfermedad concomitante
capaz de ocasionar calcificacion en tejidos

blandos (6).

n NUMErosas (eorfas en cuanto a la cau-

T, entre cllas citamos:
esenquimatosas

Se postula
sa y patogenia de la C

- origen a partir de células m

pluripotenciales (2),

- defecto en el manejo
los tibulos renales (3,7).
calcificacion posnccrosis grasa.

. error del metabolismo.

- enfermedades renales.

. desordenes genéticos.

Tampoco se excluye el facto
agente causal.

Recientemente se ha logrado identificar al gen
implicado con la CT hiperfosfatémica primaria o
familiar. El GALNT3 seria uno de los responsables
pero no ¢l tnico de la regulacion de la homeostasis
del fosfato a nivel de los tejidos periféricos (8).

La manifestacion clinica se caracteriza por la pre-
sencia de tumor de crecimiento lento, fijo. firme, no
doloroso y de diversos tamarios, situado predominan-
temente en las superficies extensoras de las regiones
yuxtarticulares. Afectan preferentemente caderas, hom-
bros y codos, pero involucran pricticamente a todo el
organismo (2.9,10). Estas lesiones aumentan de tamaiio
progresivamente en el curso de los afios. Generalmente
no hay limitacion de la movilidad articular, excepto en
las lesiones muy antiguas (2,9,10). En piel suprayacen-
te suele existir calor local y enrojecimiento, previos a
la apertura de trayectos fistulosos, por donde emana un
liquido blanco y espeso, con particulas suspendidas y
secundariamente pueden ulcerarse e infectarse (3,5).
Al examen radiografico se observan masas radioopa-
cas de diversos tamaiios, de forma irregular, con septos
fibrosos radioltcidos que separan las masas calcicas y
dan la apariencia multinodular. Las articulaciones con-
tiguas, la densidad y textura del esqueleto no muestran
cambios patoldgicos (3,11). El examen macroscdpico
muestra masas cdlcicas que varian de tamaiio segun
la localizacion, las ubicadas en los gliteos y los mus-
los son las mayores, llegando a pesar mas de 3000 gr.
y medir mas de 30 ¢cm., con superficie externa lisa o
rugosa. Al corte muestran un color blanco o amarillo
palido, donde se notan multiples nodulos separados por
tabiques fibrosos, de consistencia variable, desde solido
blando en dreas hasta solido firme en otras dreas. Suelen
contener un liquido lechoso o pastoso de color blanco-
amarillento (3). En el estudio histologico se observan
masas de sales calcicas en el tejido celular subcutaneo,
que se manifiestan como cristales irregulares de diver-
sos tamanos en medio de un estroma fibroso (2.9). Se
describen dos [ases de la enfermedad: activa e inactiva,
He pueden ocurrir simultineamente en una misma le-
Sl_('m. En la fase activa se observa macrofagos, células
gigantes multinucleadas e inflamacién crénica rodean-
do un drea granular central de material calcificado. En

de los foslatos a nivel de

r inmunolégico como




la fase inactiva el material calcificado es rodeado por un

tejido fibroso denso sin componentes celulares (9).

En el diagndstico diferencial de la CT debemos
incluir:

1. Calcificaciones distroficas: depositos locali-
zados de sales de calcio en los tejidos muertos
0 degenerados, existe ademas material caseo-
S0 y necrosis grasa. En ésta entidad el meta-
bolismo del calcio y el fosforo es normal (2).
Calcinosis circunscripta: se caracteriza por
la tetralogia de: calcinosis cutis, fenémeno
de Raynaud, esclerodactilia y telangiectasias
(12). Las calcificaciones se localizan alrede-
dor de la vaina tendinosa flexora de los dedos,
la mufeca y menos frecuentemente en codos
y rodillas (2,12,13), comprometen la piel yel
tejido celular subcutineo. Presenta su maxi-
ma incidencia en la mujer de edad media y
se asocia a esclerodermia, dermatomiositis,
Lupus eritematoso sistémico, artritis reuma-
toidea y acrodermatitis atréfica (13).

3. Calcinosis universalis: al igual que la CT
ocurre en jovenes pero existen manifestacio-
nes sistémicas, atrofia muscular y anquilosis.
Los nédulos son pequefios y duros ¢ involu-
cran a la piel, el tejido celular subcutaneo y
los misculos superficiales. Se localiza sobre
todo a nivel de las extremidades y el 40% de
los pacientes presenta esclerodermia (2,11).

4. Hipervitaminosis D: existen calcificaciones
en las partes blandas y los rifiones, acompa-
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fiadas de alteraciones Gseas y elevacion séri-
ca y urinaria del calcio (2).

Sindrome Burnett (licteo-alcalina): las cal-
cificaciones de los tejidos blandos son el re-
sultado del tratamiento antidcido de la dlcera
péptica. Los pacientes tienen mayor edad y
los antecedentes personales son esenciales
para hacer el diagnostico (2).

En relacion a la terapéutica se han informado
algunos resultados exitosos mediante el empleo de
dietas con bajo contenido de calcio y [osforo, pero
no puede ser aphcado a los niflos en crecimiento
(13,14). El uso de corticoides y radioterapia no han
mostrado buenos resultados.

El tratamiento de eleccion es la reseccion quinirgi-
ca para evitar la aparicion de complicaciones (fistulas,
compresiones nerviosas) y por razones estéticas. La
exéresis debe ser meticulosa y completa ya que la CT
puede mostrar proyecciones digitiformes a los tejidos
vecinos, siendo a veces dificil su extirpacion completa.
La recidiva es especialmente alta luego de una escision
incompleta resultan mas agresiva que la lesion inicial.
En el caso 2 se demostré recidiva en tres ocasiones y
con histologia de CT en fase activa en las recidivas.

N

CONCLUSIONES

Presentamos dos casos de una enfermedad infre-
cuente, que se presento en individuos jovenes, loca-
lizado en el tejido celular subcutaneo, adyacente a
las articulaciones, presentando recidivas en uno de
ellos.

8. Ichikawa S, Lyles KW, Econs MJ. A novel GALNT3
mutation in a pseudoautosomal dominant form of tu-
moral calcinosis. J Clin Endocrinol Metab. 2005 Apr;
90(4):2420-3.

9. Gregosiewicz A, Warda E. Tumoral Calcinosis: suc-
cessful medical treatment. A case report. J Bone Joint
Surg [Am] 1989; 71-A (8):1244-9.

10. Mayr E, Braun W, Rudzki M, Ruter A. Tumoral Cal-
cinosis. An independent disease? Zentrablatt fiir Chir
1996; 121(6):496-502.

1. Murray RO, Jacobson HG. Radiologia de los trastor-
nos esqueléticos. 6la. ed. La Habana: Editonial Cienti-
fico-Técmca, 1982, 12:872-3.

12, Wong ACW, Asai M, Masuda K, Wada E, Matsunaga
T, Akahoshi Y. Calcinosis circumseripta: a case report.
J Bone Joint Surg [Am] 1986, 68-A(2):297-9,

13. Bottomley WW, Goodfield MJD, Shechan Dare RA.
Digital calcification in systemic sclerosis: effective
treatment with good tissue preservation using the car-
bon dioxide lasser. Br J Dermatol 1996; 135(2):302-4.

14. Marrero Riverén L, Cardenas Centeno O, Rondén
Garcla V' y col. Calcinosis tumoral. Reporte de cuatro
casos. Rev Cubana Ortop Traumatol 1998; 12:93-100




