calcio y una frecuencia adecuada en las
sesiones de didlisis. En modelos experi-
mentales se ha visto que la utilizacién
precoz de bifosfonatos disminuye su in-
cidencia’. La paratiroidectomia sé6lo es
beneficiosa si los niveles de PTH estdn
elevados™.

En la revision de la bibliografia en-
contramos 35 casos previos de calcifila-
xis con afectacién del pene*'''2. El 35%
fueron manejados de forma conservado-
ra, el 53% con cirugia s6lo cuando hay
complicaciones y el 12% con cirugia in-
mediata. La mortalidad para el primer
grupo fue del 58%, el 61% para el se-
gundo y 25% para el tercero. El 68%
progreso a gangrena himeda*"'. La mor-
talidad es del 69% cuando se ve afectado
el pene*'.

Se ha descrito una alta mortalidad
cuando la necrosis del pene se presenta
en personas con DM e IRCT en mas del
50% alos 6 meses'. La DM, la HTA, la
IRCT y la dislipemia aceleran el proce-
so de angiopatia ateroesclerética, cons-
tituyendo todos los factores de riesgo
importantes para esta entidad.

La calcifilaxis del pene es una forma
de presentacion sistémica poco fre-
cuente en los pacientes IRCT. Ademds
el diagnéstico precoz y el tratamiento
oportuno pueden ser determinantes en
la evolucién y prondstico de estos en-
fermos.
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Quiloperitoneo y
amiloidosis
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Resumen

El quiloperitoneo es una entidad rara
en dialisis peritoneal. Se ha descrito en
pacientes diagnosticados de amiloido-
sis sistémica. Presentamos el caso de
una paciente en programa de dialisis
peritoneal, con amiloidosis familiar tipo
enfermedad de Andrade que cursé con
quiloperitoneo intermitente y recidi-
vante.

Palabras clave: Quiloperitoneo. Dialisis
peritoneal. Amiloidosis.

Summary

Chyloperitoneum is very infrequent in pe-
ritoneal dialysis. It has been described in
patients diagnosed of systemic amyloido-
sis. We present the case of a patient in
program of peritoneal dialysis, with fami-
lial amyloidosis type Andrade disease that
presented intermittent and recidivante
chyloperitoneum.

Key words: Chyloperitoneum. Peritoneal
dialysis. Amyloidosis.

Sr. Director: El quiloperitoneo es una
entidad rara en didlisis peritoneal'. Se
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ha descrito en pacientes diagnosticados
de amiloidosis sistémica. Presentamos
el caso de una paciente en programa de
didlisis peritoneal, con amiloidosis fa-
miliar tipo enfermedad de Andrade que
cursé con quiloperitoneo intermitente y
recidivante.

Se trata de una mujer de 69 afios que
comenzd programa de Didlisis Perito-
neal en abril de 2006. Tenia amiloidosis
renal, en el contexto de polineuropatia
amiloidética familiar (PAF), que habia
cursado con sindrome nefrético.

La paciente debut6 a los 64 afios con
hiperestesias en miembros inferiores.
El electromiograma fue compatible con
polineuropatia mixta. Present6 la Muta-
cién (Val-30-Met) Transtirretina. En la
biopsia rectal habia depdsitos de ami-
loide. Confirmandose, el diagndstico de
PAF. Por entonces, tenia funcién renal
normal y proteinuria negativa. Ademas,
precisé de marcapasos por infiltracion
amiloidética cardiaca.

Mallorca constituye el quinto foco en-
démico mundial de PAF o Enfermedad
de Andrade’. Siendo una amiloidosis sis-
témica hereditaria cuya manifestacion
predominante es la polineuropatia mixta.
Su herencia es autonémica dominante.
Es debida a una mutacién de la transti-
rretina. Esta se sintetiza en el higado y
se deposita sistémicamente causando la
clinica.

El diagnéstico se realiza mediante
biopsia rectal, de grasa, o nervio sural;
detectando la variante TTR o la muta-
cion en el ADN.

Su unico tratamiento eficaz es el
trasplante hepatico.

En enero de 2004 comenz6 a presen-
tar proteinuria que llegd a ser de rango
nefrético. Y desde abril de 2005 dete-
rioro progresivo de funcién renal. Hasta
que en febrero de 2006 se implanté ca-
téter para didlisis peritoneal.

En la colocacién del catéter peritone-
al se comprobd lavado con presencia de
liquido blanquecino.

El quiloperitoneo es la apariciéon de
liquido turbio de aspecto lechoso debi-
do a la presencia de quilomicrones.
Entre las causas que lo pueden producir
estan microtraumatismos, a veces du-
rante la insercion del catéter’, enferme-
dades malignas, fundamentalmente lin-
fomas*, cirrosis hepdtica, pancreatitis
aguda’, amiloidosis sistémica®, como en
el caso que remitimos, obstruccién lin-
fatica por fibroadherencias tuberculo-
sas’, en relacién con calcioantagonistas
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dihidropiridinicos® y con malformacio-
nes de los linfaticos’.

Durante la fase de entrenamiento se
siguié objetivando quiloperitoneo que
aclaraba con lavados.

El diagnéstico de sospecha se realiza
ante la presencia de liquido lechoso y se
confirma con la deteccién de quilomicro-
nes o niveles de triglicéridos, mayores
que los plasmadticos, con contenido en
proteinas mayor de la mitad de las plas-
maticas, asi fue en este caso. El diagnés-
tico diferencial debe realizarse con aque-
llas causas de liquido turbio con
celularidad normal y cultivo negativo.

Se decidi6 actitud expectante, y cam-
biar aceite normal por aceite con trigli-
céridos de cadena media (MTC).

El tratamiento por lo general es con-
servador. Se recomienda una dieta rica
en proteinas, carbohidratos y baja en
grasas. Son preferibles los aceites MTC.
La cirugia de ligadura del conducto to-
ricico puede evitar las complicaciones
nutricionales.

Actualmente la paciente presenta
quiloperitoneo de forma intermitente y
autolimitado (un dia cada 10 dias
aproximadamente). Conserva pardme-
tros nutricionales adecuados, con 2 li-
tros de Nutrineal diarios. Y precisa de
silla de ruedas para desplazarse debido
al caricter invalidante de la PAF.
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Sindrome
hemolitico-urémico
post-parto: entidad rara
de manejo complejo

Nefrologia 2008; 28 (1) 120-121

Resumen

El sindrome hemolitico urémico (SHU)
es una entidad de escasa incidencia,
donde un 7% de casos se asocia a la
toma de anticonceptivos orales, al
embarazo y al puerperio, siendo tales
casos de peor prondstico, pues fre-
cuentemente necesitan tratamiento
renal sustitutivo’. Distintos autores
coinciden en que la plasmaféresis es
la terapia de eleccion, que ha mejora-
do la supervivencia a 80-90%23. Des-
cribimos el caso de una joven que en
el décimo dia del puerperio presenta
plaquetopenia, anemia hemolitica
microangiopatica (AHM), e insuficien-
cia renal con proteinuria nefrética.
Con la orientacion de SHU se pauta
plasmaféresis, que se suspende ini-
cialmente por alergia al plasma in-
fundido, y definitivamente por hiper-
hidratacién con edema agudo de
pulmoén (EAP) que precisa ventilacion
mecanica. La biopsia renal confirma
el diagnostico de presuncion. La evo-
lucién resulta térpida, marcada por la
hipertension arterial (HTA) refractaria
y complicaciones infecciosas. En con-
clusién, el SHU post-parto es una pa-
tologia poco frecuente, que asocia
muchas complicaciones de dificil ma-
nejo a lo largo de su evoluciéon y que
obliga al diagnoéstico diferencial con
los estados hipertensivos del embara-
zo* A su vez, el tratamiento con plas-
maféresis anade complejidad al cua-
dro, pero es el Unico procedimiento
que ha demostrado mejorar la super-
vivencia y el pronéstico renal.

Palabras clave: Sindrome hemolitico uré-
mico. Plasmaféresis. Embarazo.

Summary

Hemolytic uremic syndrome (HUS) is a
rare entity that in 7% of cases has been
related to oral contraceptives, pregnancy
and puerperium, In this clinical setting
prognosis is worse and renal replacement
therapy is usually needed. Different aut-
hors agree that plamapheresis is the tre-
atment of choice, and has improved pa-
tient survival to 80-90%. We describe a
case of a young woman that 10 days
postpartum developed thrombocytope-
nia, microangiopathic hemolytic anemia
and acute renal failure with nephrotic
range proteinuria. With the suspiction of
HUS she was started on plasmapheresis
initially stopped due to an anaphylactic
reaction to plasma and finally due to hy-
perhidratation with acute pulmonary
edema needing mechanical ventilation.
Renal biopsy confirmed the diagnosis. Cli-
nical course was complicated with refrac-
tory hypertension and infectious compli-
cations In conclusion postpartum HUS is
a rare clinical entity , that forces a diffe-
rential diagnosis with hypertensive com-
plications of pregnancy. It is associated to
multiple complications difficult to handle
during follow-up. Plasmapheresis treat-
ment adds complexity to clinical care but
is the only treatment of proven efficacy in
order to improve survival and renal prog-
nosis.

Key words: Hemolytic uremic syndrome.
Plasmapheresis. Pregnancy. Puerperium.

Sr. Director: El Sindrome Hemolitico
Urémico (SHU) es una forma aguda de
microangiopatia tromboética (MAT), po-
tencialmente letal, con una incidencia
de 17,2 casos/10%hab/afio. Un 7% de
éstos se asocia a la toma de anticoncep-
tivos orales, al embarazo y al puerperio,
siendo entonces de peor prondstico,
pues frecuentemente necesitan trata-
miento renal sustitutivo'. La plasmafé-
resis, terapia de eleccion, es la tnica
que ha demostrado mejorar la supervi-
vencia en un 80-90%?%3, asi como el
prondstico renal.

Presentamos el caso a una joven de
20 afos, caucdsica, primigesta, someti-
da a cesdrea a las 41 semanas de gesta-
cién por fracaso del trabajo del parto,
alumbrando un varén sano. Al décimo
dia del puerperio consulta por dolor
lumbar e hipogastrico y fiebre de
38,5 °C. La analitica sanguinea eviden-
cia: urea 224,6 mg/dl, creatinina 6,46
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