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Sr. Director:

Comentamos el caso de una mujer de 40

años, exfumadora hasta mayo de 2010,

fecha en la que reinicia el hábito. Pre-

senta lupus con afectación articular, he-

matológica y pericárdica; síndrome an-

tifosfolípido con manifestaciones

arteriales (accidente cerebrovascular,

estenosis de arteria renal y estenosis de

fístula arteriovenosa [FAV]); hiperten-

sión arterial controlada; enfermedad

renal crónica (ERC) avanzada secunda-

ria a hialinosis focal y segmentaria

(muestra insuficiente para descartar co-

existencia de nefritis lúpica V), en he-

modiálisis desde 1990. Se le realizó
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trasplante renal en 1991. Reinicia diálisis

en 1998 tras recidiva de enfermedad de

base, coincidiendo con gestación. Hiper-

paratiroidismo terciario grave con regu-

lar-mal control de niveles de fósforo du-

rante años (variable cumplimiento

terapéutico) y osteoporosis de hueso tra-

becular (t score –2,5, z score –2,3). Hiper-

homocisteinemia. Hiperuricemia. Virus

de la hepatitis C oculto con hemosidero-

sis. FAV humerobasílica derecha actual-

mente funcionante. Tratamiento habitual:

cinacalcet, pepsamar, acetato cálcico, ri-

sedronato, ácido fólico, polivitaminínico

B1/6/12, omeprazol, alopurinol, carvedi-

lol, hidroxicloroquina y acenocumarol.

ENFERMEDAD ACTUAL
En septiembre de 2009 se sustituye ace-

nocumarol por tinzaparina (antifactor X

activado: 0,8-1,2 UI/ml) por hemorra-

gia digestiva alta, permaneciendo con

este tratamiento durante un año por di-

ferentes motivos. En noviembre de

2010 acude con lesión violácea en pul-

pejo de tercer dedo de mano izquierda,

contralateral a la FAV (figura 1 A), fría

y dolorosa al tacto. Pulso radial normal.

La ecografía doppler ipsilateral mostró

ligera ateromatosis calcificada de las

arterias axilares y braquiales, sin es-

tenosis hemodinámicamente signifi-

cativa. En las primeras 24 horas se rei-

nicia acenocumarol y se añade

nitroglicerina tópica. En 72 horas se

consigue INR (ratio internacional nor-

malizada) 4, por lo que se suspende tin-

zaparina. Al quinto día del inicio del

cuadro, acude con dolor intenso en el

dedo y evolución tórpida a necrosis cu-

tánea y nueva lesión de similares carac-

terísticas isquémicas en segundo dedo

ipsilateral. Se inicia tratamiento con an-

tibioterapia y alprostadil (500 ug i.v.,

repartidos en 10 dosis). Se suspende di-

cumarínico añadiendo de nuevo tinza-

parina. Se realiza biopsia cutánea, in-

formada como necrosis de tipo

isquémico-hemorrágico, trombosis

en la microcirculación, y fenómeno

de leucocitoclastia indistinguibles de

necrosis inducida por cumarínicos o

síndrome antifosfolipídico, aislándose

un Enterobacter cloacae en el cultivo

de la lesión (figura 1 B).

Figura 1. Cistitis enfisematosa.
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La lesión del segundo dedo regresa rá-

pidamente a la normalidad, pero la del

tercero evoluciona a necrosis y cura-

ción con pérdida ungueal y amputación

parcial con muñón ciego (figura 1 C).

La ecocardiografía transesofágica des-

carta vegetaciones. Los niveles de pro-

teína C resultan descendidos en dos me-

diciones: 57 % de actividad (n > 70 %).

Estudio familiar negativo. Los niveles

de proteína S fueron normales. No se

realizaron niveles de antitrombina III

por estar bajo tratamiento con heparina,

ni anticuerpos antitrombina III por no

estar disponibles en nuestro centro.

En enero de 2011 se reinicia acenocu-

marol de forma especialmente lenta y

progresiva. A los 13 días del inicio del

fármaco, comienza con idéntico cuadro

en el quinto dedo de mano contraria

(derecha). Se suspende definitivamente

el dicumarínico reiniciando tinzaparina

(figura 2 A) y regresando la lesión is-

quémica en pocos días. A la semana,

coincidiendo con viaje a zona fría, au-

mentando el tabaquismo y cuadro in-

feccioso respiratorio, de nuevo aparece

la misma clínica en la misma localiza-

ción (quinto dedo derecho), precisando

de nuevo mórficos y prostaglandina in-

travenosa. Finalmente evoluciona a ne-

crosis con también pérdida ungueal y

muñón ciego (figura 1 C).

En junio de 2011, cuadro similar pero

más larvado en tercer dedo de mano de-

recha, esta vez coincidiendo con hemo-

globina 15 g/dl. Se realizan sangrías y

se inicia alprostadil, regresando la is-

quemia. En ecografía Doppler se visua-

lizó marcada amortiguación de la

onda espectral de las arterias cubital,

radial y mediana justo a partir de la

FAV, siendo este hallazgo indicativo

de un fenómeno de robo arterial del

acceso vascular. No se apreció esteno-

sis en la anastomosis. La arteria bra-

quial, radial, cubital y mediana iz-

quierda presentaban adecuado flujo

arterial.

No se decidió cierre del acceso vascular

por mejoría de la clínica y agotamiento

de otras posibilidades que no fueran ca-

téter. Durante todos los episodios agu-

Figura 2. Datos analíticos.
A) Evolución temporal de niveles de antifactor X activado (UI/ml). B) Autoinmunidad y
relativos. ANA: anticuerpos antinucleares; INR: ratio internacional normalizada; PAD:
presión arterial diastólica; PAS: presión arterial sistólica; PTHi: hormona paratiroidea
intacta; PRU: porcentaje de reducción de urea; TG: triglicéridos.

Figura 1. Imágenes macro y microscópicas de las lesiones.

A) Raynaud 4-5.º dedo e isquemia con evolución a necrosis hemorrágica de 3.er dedo de

mano izquierda. B) Biopsia cutánea (punch 3 mm). (10x): necrosis dermoepidérmica

isquemicohemorrágica. (40x): leucocitoclastia intersticial; trombos arteriales de pequeño

vaso. C) Evolución final hacia necrosis de 3.er dedo de mano izquierda y 5.º de derecha.

A
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Dear Editor,

De novo Hemolytic Uremic Syndrome

(HUS) occurs in 1-5% of renal trans-

dos, descendió el flujo arterial hasta 300

ml/min (habitual: 450 ml/min). La dosis

de diálisis no se modificó significativa-

mente, con un Kt/V Daugirdas siempre

por encima de 1,5 y porcentaje de re-

ducción de urea > 65 %.

Los parámetros de actividad lúpica

(anti-DNA y C
3,4

) fueron negativos en el

primer episodio, y el C
3
, ligeramente

descendido en el segundo y el tercero.

No se midieron anticuerpos antifosfolí-

pido por la escasa relación de los nive-

les con la clínica y por estar bajo tera-

pia anticoagulante (figura 2 B).

DISCUSIÓN

La ERC es considerada, per se, una impor-

tante entidad proateroesclerótica. Un mal

control del metabolismo calcio-fósforo en

el paciente en hemodiálisis aumenta expo-

nencialmente el riesgo vascular, a similar

escala que el hábito tabáquico o la diabe-

tes1. De igual manera, el lupus eritematoso

sistémico y síndrome antifosfolípido y las

terapias utilizadas para su tratamiento (es-

teroides, anticalcineurínicos) contribuyen

a la disfunción endotelial que presentan es-

tos pacientes2, además de la reciente aso-

ciación de estas enfermedades con la defi-

ciencia o resistencia de la proteína C

activada3,4. Pacientes con deficiencia de

esta proteína parecen ser más susceptibles

a la aparición de necrosis cutánea cuando

se añade un dicumarínico5.

Todos estos factores pueden, solos o en

combinación, comprometer la perfusión

distal. La coexistencia de todos ellos jun-

to al hábito tabáquico, la exposición al

frío, la hemoconcentración, la hiperho-

mocisteinemia y la aparición de robo san-

guíneo funcional por parte del acceso vas-

cular pueden constituir una «mezcla

explosiva» para la evolución y reinciden-

cia de la necrosis cutánea digital descrita.
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plant recipients, most frequently within

the first 3 months after transplantation.1,2

Thrombotic Microangiopathy (TMA)

usually sets in the first weeks post-

transplant when patients are treated

with high dose of immunosuppres-

sant.

De novo TMA has been documented in

approximately 1% of patients receiving

tacrolimus.2 Calcineurin inhibitor – in-

duced nephrotoxicity primarily results

from dose dependent renal arteriolar

vasoconstriction,3 owing of the enhanced

production of vasoconstrictive factors,

particularly endothelin-1 and angiotensin

II.4,5 Moreover, calcineurin inhibitors

might promote a procoagulant state en-

hancing platelet aggregation and activat-

ing plasminogen activator.6 De novo post-

transplant HUS has been reported both

with the use of an mTOR inhibitor alone

and in combination therapy.7 The viral in-

fections, to which patients on immuno-

suppression are susceptible, have been

implicated in pathogenesis of de novo

HUS in organ transplant recipients. A

CMV infection8 has been associated with

both the novo and recurrent9 forms of

post-transplant HUS. Parvovirus B19

and polioma BK virus infection have also

been associated with de novo HUS in re-

nal transplant recipients.10-12

The authors describe the clinical case of

a Caucasian male, 33 years old with a

history of chronic kidney disease of un-

known etiology, in hemodialysis for

nearly 7 years, with past medical histo-

ry of severe hypertension, severe hyper-

triglyceridemia and chronic pancreati-

tis. Family history was irrelevant.

In May 2010 he was underwent a re-

nal transplantation with deceased kid-

ney allograft (donor: man aged 23,

suffered TCE) with CMV (D + / R +),

HBV, HCV and HIV negative and

with ABO compatibility. In the pres-

ence of low immunological risk situ-

ation with PRA 0% and with HLA 4:6

matches, he did not submitted to in-

duction and began a immunosuppres-

sion regimen with mycophenolic acid

(1440 mg/day), Tacrolimus LP (0.15mg/kg),


