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Sindrome de Sagliker

Sagliker Syndrome

Check for
updates

El sindrome de Sagliker (SS) fue descrito por primera vez en
2004'. Esta entidad Uinica e infrecuente, se presenta en pacientes
con enfermedad renal crénica (ERC) en el curso de un
hiperparatiroidismo (HPTS) inadecuadamente
tratado”. Se estima que la incidencia del SS es del 0,5% de los
pacientes en hemodialisis’. E1 SS es una manifestacién
exagerada de osteodistrofia renal que combina la ERC avanzada,
el HPTS no controlado y una deformacién de los rasgos faciales
junto con la aparicién de tumores pardos’. Tras el trasplante
renal, la deformidad facial no es reversible y ello conlleva una
disminucién de la calidad de vida de los pacientes afectados®™.

Presentamos el caso de un varén de 35 afios con ERC
secundaria a glomeruloesclerosis en didlisis durante 9 afios,
que referia cambios inusuales en sus rasgos faciales en los
ultimos afios. La pérdida completa de la funcién renal residual

secundario

ocurrié en 2007. Un afio antes, se detecté un aumento
progresivo de los niveles de parathormona (PTH). El paciente
recibié calcimiméticos, quelantes de fosfato y vitamina D, sin
embargo, los niveles de PTH continuaron elevandose. En 2008,
el paciente fue sometido a un trasplante renal de donante
cadaver. Durante este periodo, los valores de PTH descendie-
ron hasta alcanzar niveles casi normales. En 2010, se observé
un descenso de la funcién renal del injerto debido a una baja
adherencia al tratamiento inmunosupresor. Al principio, el
paciente rechaz6 entrar en el programa de hemodidlisis.
Finalmente, en 2012 lo reinicié. En ese momento, los niveles de
PTH se habian elevado hasta 1.000 pg/ml (fig. 1).

Durante los 6 aflos siguientes, los niveles de PTH
continuaron elevandose desde 1.000 hasta 3.500 pg/ml a pesar
de un tratamiento intensivo que incluia sevelamer 3.200 mg/
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Figura 1 - Fluctuacién del nivel de la PTH desde 2007 hasta 2019. Las flechas indican el trasplante renal realizado en 2008 y el
rechazo renal agudo sufrido por el paciente antes de reanudar el programa de hemodialisis. Se usé medicacion
farmacolégica para el HPTS (calcimiméticos, aglutinantes de fosfato y vitamina D) en el curso de la dialisis.

Figura 2 - A) Deformidad del maxilar y la mandibula.
Tumor pardo en el paladar superior. B) TAC del craneo
que muestra una enfermedad 6sea difusa caracterizada por
la deformidad obvia de la mandibula superior e inferior,
desmineralizacién del esqueleto axial y lesiones extensas
de apariencia litica. C) Células gigantes mesenquimales

y multinucleadas, tipicas del tumor pardo (H&E, x50).

8 h, paricalcitol 9 ng/IV/3 veces en semana y cinacalcet 90 mg/
8h.

El paciente referia dolor de cabeza, fatiga, dolores articu-
lares y cambios en la punta de los dedos. Su rostro mostraba
una marcada protuberancia frontal y deformidades obvias
tanto del maxilar como de la mandibula. Ambos huesos se
expandieron notablemente con una pérdida de la arquitectura
normal, haciendo que sus dientes se movieran y presentaran
una disposicién irregular (fig. 2A). La tomografia de craneo
mostré afectacién difusa de la base yla béveda craneal (fig. 2B).
La ecografia cervical revel6 2 lesiones nodulares extratiroideas
debajo del polo inferior del 16bulo tiroideo derecho y del polo
inferior del lébulo tiroideo izquierdo. En el SPECT/TAC se
observé como Unico hallazgo una retencién patolédgica del
radiofdrmaco sobre el extremo inferior del l6bulo izquierdo
del tiroides, sugestiva de adenoma de paratiroides.

En 2017, tras la biopsia del paladar superior se confirm6 la
presencia de un tumor pardo (fig. 2C). Las deformidades
caracteristicas del rostro junto con la aparicién de un tumor
pardo confirmaron el diagndstico de SS.

El paciente fue sometido a una paratiroidectomia total con
autoimplante de un fragmento de una de las glandulas y
timectomia. Durante el postoperatorio, el paciente presentd
una hipocalcemia de dificil control con necesidad de calcitriol,
calcio carbonato oral y gluconato calcico intravenoso durante
5 dias. Tras un afio de seguimiento, su nivel de calcio
permanecia estable y su nivel de PTH fue de 14 pg/ml. El
paciente referia sentirse subjetivamente mejor y una leve
mejoria de sus rasgos faciales, aunque no era capaz de realizar
la oclusién de su boca.

Los mecanismos por los cuales algunos pacientes con ERC
desarrollan SS son desconocidos. Algunos autores sugieren
que puede deberse a una alteracién genética que se desenca-
dena durante la didlisis. Un estudio internacional sugirié que
las mutaciones del gen GNAS1 podrian promover la génesis del
SS*. El HPTS evolucionado y el tratamiento inapropiado
pueden desempefiar un papel importante en la aparicién
del SS**. En nuestro paciente, la falta de adherencia al
tratamiento que llevé a un rechazo del injerto, y su negativa a
someterse a hemodialisis pudieron ser los detonantes de su
enfermedad.
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Los cambios faciales en el hiperparatiroidismo se asocian
exclusivamente con los pacientes con ERC avanzada y su
grado de asociacién depende en gran medida de la severidad
de la enfermedad y la duracién de la misma®. Nuestro paciente
desarroll6 deformidades en su craneo y mandibula a pesar de
estar expuesto a dosis maximas de cinacalcet. Cinacalcet es un
farmaco extremadamente caro, y en aquellos casos con
glandulas paratiroides con hiperplasia nodular y un volumen
> 500 mm? parece asociarse a una resistencia al tratamiento?,
como ocurrié con nuestro paciente.

Segun las guias clinicas Kidney Disease Improving Global
Outcomes (KDIGO) aquellos pacientes que presentan desde un
moderado deterioro de la funcién renal (G3a) hasta un fallo
renal (G5d), con un importante hiperparatiroidismo secunda-
rio que no responde al tratamiento médico, deben someterse a
una paratiroidectomia’. La postergacién de la paratiroidecto-
mia durante afios claramente contribuyé a la aparicién de las
alteraciones funcionales y cosméticas de su rostro y sus
manos, y a la presencia de un sindrome de hueso hambriento
de dificil control con una estancia prolongada en el post-
operatorio.

Por ello, en aquellos pacientes con ERC e HPTS inadecua-
damente tratado® la paratiroidectomia debe realizarse sin
demora, antes de la aparicién o indicios del SS.
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Ectasia vascular gastrica antral refractaria a

tratamiento endoscopico

Check for
updates

Gastric Antral Vascular Ectasia Refractory to Endoscopic Treatment

La ectasia vascular gastrica antral (EVGA) constituye una causa
rara de hemorragia digestiva alta; provoca aproximadamente el
4% de las hemorragias digestivas altas no asociadas a varices
esofagicas’™, predominando en mujeres de entre 60-70 afios™ .

Puede presentarse como sangrado oculto asociando ane-
mia ferropénica o, més raramente, como sangrado agudo®>>*"°.
E1 60-70% de los pacientes necesitan transfusiones sanguineas
periédicas a pesar del tratamiento crénico con hierro®. Es de
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