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Resumen

Se presentan 4 pacientes aquejados de calcinosis tumoral, rara entidad considerada dentro de las calcificaciones
heterotépicas. Se ilustran y discuten los hallazgos clinicos, imagenoldgicos y patolégicos. Se revisa la literatura.

Descriptores DeCS: CALCINOSIS.

La calcinosis tumoral es una rara enfermedad
generalizada y progresiva, en la que los depdsitos
de las sales de calcio no ocurren en los sitios
habituales predilectos, por lo que se considera dentro
de las calcificaciones heterotdpicas.

En 1943, Alberto Incldan describe 3 nifios con
largas masas calcificadas en las regiones de las
articulaciones mayores (caderas, hombros y codos),
acompanadas de pequehas masas adyacentes a la
columna vertebral, pies, costillas, sacro e isquion;
dicha entidad fue llamada calcinosis tumoral,’*
aunque la publicacion original se le atribuye aDuret
en 1899.3% En 1953, Teutschlaender, la habia
nombrado lipocalcinogranulomatosis.®#

Presentacion de los casos
Caso 1
Paciente masculino, negro, de 40 afios de edad,

que desde los 15 afos era atendido en otros centros
asistenciales por presentar "tumoraciones en

distintas partes del cuerpo"”; fue intervenido
quirdrgicamente en 5 ocasiones. Acude a nuestro
hospital por presentar una tumoracion en el muslo
derecho por la cual drenaba una secrecién
blanquecina. Referia, ademads, astenia marcada.

EXAMEN FiSICO

— Deambula con dificultad.

— Miembro inferior derecho: se palpa una
tumoraciéon de aproximadamente 15 cm de
didmetro que ocupa todo el tercio superior
(regiones anterior y postero-interna), dolorosa a
la palpacién, de consistencia dura y adherida a
los planos profundos, con un orificio en su cara
externa por el que drena liquido blanco y espeso
(aspecto lechoso). Existe circulacién colateral.

— Miembro inferior izquierdo: existe una tumoracién
de 10 cm de didmetro, de iguales caracteristicas
y localizacién que la anterior, pero sin trayecto
fistuloso.
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— Rodilla izquierda: se palpa tumoraciéon de 5 cm
de didmetro en la regién suprarrotuliana.

— Costillas inferiores del hemitérax derecho:
tumoracién palpable de aproximadamente 6 cm
de didmetro.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

— Hematologia y hemoquimica: normales (incluye
calcio: 2,49 mmol/L y fésforo: 1,19 mmol/L.
— Survey 6seo (fig. 1):
Grandes masas célcicas en los tejidos blandos
alrededor de ambas caderas.
Calcificaciones en las partes blandas corres-
dientes a la rodilla izquierda, 9na a 11na costi-
llas derechas, ambos gltiteos y ambos codos.
— Biopsia: Calcinosis tumoral (B77-6142y 78-102).

FIG. 1. Caso 1. Radiografia de la cadera derecha. Se
observan grandes masas célcicas en los tejidos blandos alrededor

de ésta.

Caso 2

Paciente femenina, negra, de 46 anos de edad,
que alos 25 afios descubre la presencia de nédulos
en mama, cadera y rodilla izquierdas, acomparnados
de rash cutaneo, astenia y fiebre ocasional; se
estudié un lupus eritematoso sistémico (LES), pero
éste no fue diagnosticado. Evoluciona con cuadros
de dolores articulares, fiebre y neumonias durante
2 anos, lo que motiva varios ingresos. Acude a
nuestro centro por notar incremento en el nUmero
de las nodulaciones y limitacion progresiva de los
movimientos.

ANTECEDENTES PATOLOGICOS PERSONALES

— Aborto espontaneo.
— Endometriosis de la vejiga.
— Pielonefritis a repeticion.

EXAMEN FiSICO

— Deambula con extrema dificultad.

— Se palpan innumerables nodulaciones de tamano
variable, diseminadas por todo el organismo,
localizadas fundamentalmente en la cabeza, los
hombros, los brazos, los gluteos, las caderas, los
muslos y las rodillas. Son de consistencia dura,
adheridas a los planos profundos y dolorosas.

— Movilidad: muy limitada en ambas caderas.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

— Hematologia y hemoquimica: normales.

— Estudio de LES: normal (incluye biopsia).

— Estudio de tuberculosis: normal (incluye biopsia).

— Survey 6seo: numerosas lesiones de densidad
cdlcica, de diversas formas y tamafos, que
involucran a las partes blandas; no existen
alteraciones esqueléticas (fig. 2).

Ha evolucionado con aumento del nimero y
tamano de las nodulaciones, las que se tornan
calientes y dolorosas, abriéndose y drenando al
exterior un liquido blanco "con peloticas".



Caso 3

Paciente masculino, negro, de 52 anos de
edad, que "desde hace muchos afios" presenta
deformidades en manos y miembros inferiores;
por las tumoraciones brota periédicamente un
liquido blanco. Es traido al centro por presentar
limitacion de la movilidad del hombro izquierdo,
acompanada de secrecion en la regién escapular
y por el calcadneo derecho, asi como dificultad
para caminar.
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FIG. 2. Caso 2. Se aprecia la gran cantidad de calcificaciones
existentes en los tejidos blandos de la pelvis, muslos, codos y

antebrazos. A) Pelvis; B) Muslos; C) Codos y antebrazos.

ANTECEDENTES PATOLOGICOS PERSONALES

— Trastornos psiquiatricos.

EXAMEN FiSICO

— Deambula con dificultad.

— Manos: deformidades y limitacién funcional en todos
los dedos de ambas manos.

— Hombro izquierdo: movilidad limitada. Tumoracién
dura y firme de aproximadamente 2 cm en regién
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escapular, la cual drené liquido lechoso y que
ahora presenta signos de sepsis.

— Calcédneos: tumoraciones de pequefas
dimensiones, duras y adheridas a los planos
profundos, en las regiones posterior y plantar de
ambos calcaneos. Por una de las tumoraciones
del calcaneo derecho drena liquido blanquecino.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

— Hematologia y hemoquimica: normales (calcio: 2,0
mmol/L, fésforo: 1,4 mmol/L.
— Factor reumatoideo: negativo.
— Anticuerpos antinucleares: negativos.
— Cultivo de la secrecién escapular: Estafilococo
coagulasa positiva.
— Survey 6seo: imagenes célcicas polimorfas en las
partes blandas adyacentes a (fig. 3):
Articulaciones de los codos.
1ro. y bto. artejos de ambos pies.
Ambos calcéneos.
Regién supratrocantérica mayor izquierda.
Tercio proximal de la tibia derecha.
Tercio proximal del hiimero y reborde escapular
externo izquierdo.
Ambas manos (imagenes mdltiples) con osteo-
porosis severa y subluxaciones.

Caso 4

Paciente femenina, negra, de 20 anos de edad,
que acude a nuestro centro por presentar desde
hace aproximadamente 2 anos (1994) aumento de
volumen del segundo dedo del miembro superior
derecho y nodulaciones en la cara anterior de ambas
piernas.

EXAMEN FiSICO

— Miembro superior derecho: segundo dedo con
aumento de volumen de forma fusiforme, duro,
con la piel tensa y brillosa y movilidad limitada
(fig. 4).

— Ambas piernas: se palpan muiltiples nodulaciones
en sus tercios superior e inferior, duras y
dolorosas, con piel suprayacente tensa y brillosa.

— Existen nédulos en otros sitios del organismo, de
iguales caracteristicas: tercio superior y medio
de la cara externa del muslo derecho, espalda,
cuarto y quinto dedos del pie izquierdo, punta del
tercer dedo de la mano izquierda, gliteos y pelvis.

FIG. 3. Caso 3. Calcificaciones polimorfas en manos y
pies. A) Manos; B) Pies.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

— Hematologia y hemoquimica: normales (calcio:
1,8 mmol/L, fésforo: 1,8 mmol/L).

— Factor reumatoideo: negativo.

— Anticuerpos antinucleares: negativos.

— Creatininfosfoquinasa: 8,2 ymol/L.
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Electromiografia: normal.
Survey 6seo.

a) Calcificaciones diseminadas en las partes blandas

a nivel de (fig. 5):
Articulaciones costovertebrales izquierdas de
D4y D10.
Gluteos.
Cara externa adyacente al trocanter mayor
derecho.
Tercio medio del muslo derecho.
Cara externa de ambas piernas.
Falange distal del 4to. dedo del pie derecho.
Articulacién de la primera cufia con el 1er.
metatarsiano derecho.
Articulaciéon de la 2da. cufa con el 2do.
metatarsiano izquierdo.
Diafisis del 5to. metatarsiano izquierdo.
2do. dedo de la mano derecha.
Falange distal del 3er. dedo de la mano
izquierda.
Agujero obturador derecho.
Deformidad del trasfondo acetabular derecho
con calcificacidon que protruye hacia la pelvis.

FIG. 4. Caso 4. Aspecto preoperatorio de la mano derecha del paciente. Se aprecia la apariencia fusiforme del segundo dedo.

b) Ausencia de la falange distal del 4to. dedo de la

mano derecha (traumatica).
Survey gammagréfico (Tc°™-metilendifosfonato):
captacion del radiofarmaco homogénea y de gran
intensidad a nivel de las partes blandas de
(fig. 6):
Acetabulo derecho.
Tercio superior y medio de ambas piernas.
2do. dedo de la mano derecha.
Falange distal del 3er. dedo de la mano
izquierda.
Apdfisis transversa derecha de L3.
Varios puntos en el muslo derecho.
Articulacién costovertebral izquierda de D3,
D4 y D10 y derecha de D2.
. Apdfisis transversa derecha de C4.
Ultrasonido diagnéstico (fig. 7): imagen ecogénica
en forma discontinua que se eleva sobre la cortical
original de la tibia con sombra acustica
correspondiente a tejido de origen éseo.
Biopsia excisional: no se observan lesiones en
piel ni musculo. Calcinosis tumoral. (B97-25)
(figs. 8y 9).



FIG. 5. Caso 4. Se observan las calcificaciones en los tejidos
blandos de las manos vy tibias. A) Manos; B) Tibias.

Discusion

La calcinosis tumoral es una rara enfermedad
progresiva de los individuos jévenes. Se inicia entre
la primera y segunda décadas de la vida,*® se
considera como generalizada y dentro del grupo de

las calcificaciones heterotdpicas. En ella se producen
numerosos depdsitos calcareos en los tejidos
blandos, con preferencia en el tejido celular
subcutaneo (TCS), que se extienden posteriormente
por los tabiques del tejido conjuntivo hasta las capas
profundas. No existe afeccién de la piel ni lesiones
6seas destructivas. No tiene predisposicion sexual®+6
pero si tendencia familiar %% y racial, con
predominio en los negros.®®® Su incidencia es muy
dificil de determinar por lo aislado de los casos.

Se han postulado numerosas teorias en cuanto a
la causa y patogenia de la calcinosis tumoral: 3%
calcificacion posnecrosis grasa, error del
metabolismo, enfermedades renales, desérdenes
genéticos, cambios inflamatorios degenerativos y
otras, pero las mas aceptadas son el origen a partir
de las células mesenquimatosas pluripotenciales® y
el defecto en el manejo de los fosfatos a nivel de los
tubulos renales proximales.®°® No se excluye el factor
inmunoldgico.”

Se caracteriza por tumoraciones calcificadas,
fijas, firmes, no dolorosas y de diversos tamafos,
situadas predominantemente en las superficies
extensoras de las regiones yuxtarticulares.3”
Afectan sobre todo las caderas y los codos,®7 pero
involucran practicamente a todo el organismo.3#8
Estas lesiones aumentan de tamano progresivamente
en el curso de los anos.*#® Usualmente no hay
limitacidon de la movilidad articular, excepto en las
lesiones muy antiguas,*® que ademas desfiguran.®

La piel suprayacente esta tensa, pero intacta.
Suele existir calor local y enrojecimiento, previos a
la apertura de trayectos fistulosos,* por donde brota
un liquido blanco y espeso, con particulas
suspendidas.* Secundariamente pueden ulcerarse e
infestarse.>®

Las multiples fistulas y la limitacién de los
movimientos pueden conducir a una caquexia
extrema.*

No se comprueban alteraciones en el
metabolismo del calcio y del fosforo;3® el calcio
sérico y la fosfatasa alcalina sérica son normales.
Ocasionalmente se halla elevado el fésforo sérico.®®

Al examen radiogréafico se observan depdsitos
calcéreos de diversos tamanos, en forma grumosa
irregular o en estrias (pueden tener contornos
redondeados u ovales); los septos fibrosos
radioldcidos que separan las masas calcicas dan la
apariencia multinodular.*® Las articulaciones
contiguas y la densidad y textura del esqueleto no
muestran cambios patolégicos.®

En la gammagrafia se aprecia acumulo de
radiofarmaco en la zona afectada, tanto al emplear
Tc*°™ como Ga®’.®
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FIG. 6. Caso 4. Survey gammagréfico.

El examen macroscdpico revela masas célcicas
que varian de tamafio segun la localizacién: las
ubicadas en los gltteos y los muslos son las mayores,
llegando a pesar mas de 3 000 g y medir mas de 30
cm. Tienen coloracién blanca o amarillo palido,
superficie externa lisa o rugosa y consistencia
variable, desde suave y caseosa en unas areas hasta
soélida en otras. El espacio articular virtualmente no
se afecta.® Al corte se aprecian muiltiples quistes
separados por tejido fibroconectivo denso los cuales
contienen un liquido pastoso, lechoso, de color
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blanco-amarillo. El andlisis quimico revela una mezcla
de carbonato y fosfato de calcio micro-
biolégicamente estéril.®

Por microscopia se observan masas de sales
célcicas en el TCS, que se manifiestan como cristales
irregulares de diversos tamafos en medio de un
estroma fibroso. Células gigantes a cuerpo extrafio
e histiocitos rodean los cristales.®>” Recientemente
se reconocen 2 fases de la enfermedad: activa e
inactiva, que pueden ocurrir simultaneamente en una
misma lesion. En la fase activa, macréfagos, células



100
gigantes multinucleadas e inflamacién crénica
rodean un darea granular central de material
calcificado. En la fase inactiva el material calcificado
es rodeado por un tejido fibroso denso sin
componentes celulares.”

En el diagndstico diferencial de la calcinosis
tumoral debemos incluir:

1. Calcificaciones distréficas: depésitos localizados
de las sales de calcio en los tejidos muertos o
degenerados, existe ademas material caseoso y
necrosis grasa. Es normal el metabolismo del
calcio y el fésforo.?

2. Calcificaciones metastésicas: precipitaciones de
las sales calcicas en los tejidos normales en
presencia de alteraciones del metabolismo del
calcio y del fésforo. Incluyen las calcificaciones
de la osteodistrofia renal (hiperparatiroidismo
secundario), de la hipervitaminosis D y del
sindrome de la leche y los alcalinos.*

2.1. Osteodistrofia renal: la localizacion de las
calcificaciones es idéntica a la de la calcinosis
tumoral; no existen cambios 6seos hasta

avanzada la enfermedad; la hiperfosfatemia con
elevacién de la urea y disminucién del calcio
sérico hacen el diagnéstico.®

2.2.Hipervitaminosis D: existen calcificaciones
en las partes blandas y los rifiones, bandas de
queratitis y elevacion sérica y urinaria del
calcio,®* acompanadas de alteraciones 6seas.®

. Calcinosis universalis: al igual que la tumoral

ocurre en jévenes pero existen manifestaciones
sistémicas, atrofia muscular, contracturas y
anquilosis. Los nédulos son pequefios y duros e
involucran a la piel, el TCS y los musculos
superficiales. Se localizan sobre todo a nivel de
las extremidades. El 40 % de los pacientes
presentan esclerodermia.®#1°

. Calcinosis circumscripta: se caracteriza por la

tetralogia de: calcinosis cutis, fendmeno de
Raynaud, esclerodactilia y telangiectasias.™ Las
calcificaciones se localizan alrededor de la vaina
tendinosa flexora de los dedos y la mufeca y
menos frecuentemente en codos y rodillas,*'-
'3 afecta a la piel y al TCS."? Presenta su maxima

]

FIG. 7. Caso 4. Ultrasonido
diagndstico de la region anterior
de la pierna derecha.
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FIG. 8. Caso 4. Aspecto macroscdépico intraoperatorio de las lesiones del segundo dedo del MSD.

incidencia en la mujer de mediana edad 3“*y se
asocia a la esclerodermia, dermatomiositis, LES,
artritis reumatoidea y acrodermatitis atréfica.'?

5. Esclerodermia (sindrome de CREST): dafno
relativamente limitado a la piel, a menudo de las
manos y la cara, con prominencia de calcinosis,
fenémeno de Raynaud, disfuncién esofégica,
esclerodactilia, telangiectasias y demora en la
apariciéon de manifestaciones internas.™

6. Condromatosis sinovial: enfermedad en la cual
la membrana sinovial de articulaciones, bolsas o
vainas tendinosas produce multiples cuerpos
libres osteocartilaginosos, debido a metaplasia
cartilaginosa u osteocartilaginosa del tejido
sinovial.'®

7. Sindrome de Burnett: las calcificaciones de los
tejidos blandos son el resultado del tratamiento
antiacido de la ulcera péptica. Los pacientes

tienen mayor edad y los antecedentes personales
son esenciales para hacer el diagnéstico.®
8. Osteocondroma.®

9. Condroma y condrosarcoma de las partes
blandas.®

Inclan’ abogaba por el uso de las radiaciones
como tratamiento, pero ni éstas, ni el uso de
esteroides han tenido éxito.®

Actualmente se reportan éxitos aislados al
utilizar dietas restrictivas en calcio y fosforo,>€ las
que, a pesar de sus resultados alentadores, no son
aplicables a los nifios en crecimiento, ni a los
pacientes clinicamente libres de sintomas.

El tratamiento quirdrgico se aplica para evitar
la aparicion de complicaciones (fistulas,
compresiones nerviosas) y por razones cosmeéticas.
La exéresis debe ser meticulosa y completa, pues
la recidiva es especialmente alta luego de una
escision incompleta.
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FIG. 9. Caso 4. Aspecto
microscopico de las lesiones. A)
Depédsito de sales de calcio
amorfas en los tejidos blandos.
Ausencia de respuesta inflamatoria
y signos de reparacién. (HE x 40);
B) Imagen a mayor aumento de
la figura 9 A. Se aprecia tabique
de tejido fibroconectivo con
paquete vasculonervioso vy
depédsito de sales amorfas de

calcio. (HE x 60).

Summary

4 patients auffering from tumoral calcinosis, a rare entity
considered within the heterotopic calcifications, are
presented. The clinical, imaging and pathological findings
are illustrated and discussed. Literature is reviewed.

Subject headings: CALCINOSIS.

Résumé

4 patients atteints de calcinose tumorale, une rare entité
considérée dans les calcifications hétérotopiques, sont
présentés. Les trouvailles cliniques, d image et pathologiques
sont revélées et discutées. La littérature est mise en revue.

Mots clés: CALCINOSE.
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