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Definicja

Kalcyfilaksja czyli wapniejgca mocznicowa arteriopatia opisana po raz
pierwszy w XVIII w, blizej scharakteryzowana przez Selye w 1962

* Wapnienie Scian matych naczyn

* Niedokrwienie zaopatrywanych przez nie obszarow
* Martwica skory , tkanki podskornej i podscioftki ttuszczowej



Obraz kliniczny

Obraz kliniczny przypomina martwicze zapalenie naczyn

Zapewne czes¢ rozpoznanych zapalen naczyn jest w istocie kalcyfilaksjg



Przebieg kliniczny

Poczatkowo przebiega jako

* sinosc siateczkowa,

* rumien siateczkowaty,

e przyjmuje forme fioletowych zgrubien na skorze,

* twardniejgcych guzkow

Zmiany nie ulegajg wygojeniu ale postepujg, tworzac

* Gtebokie owrzodzenie z reguty wypetnione czarnym strupem



Early clinical presentations and progression of calciphylaxis
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Patogeneza

Uniwersalny mechanizm patogenetyczny nie znany

Zaburzenie osi wapn- fosfor- parathormon
Ryzyko wystgpienia duze gdy iloczyn wapn X fosfor > 60 mg?/dL?
Nadczynnosc przytarczyc ( pierwotna i wtorna)



Czynniki ryzyka

* Krancowa niewydolnosc¢ nerek

e Stosowanie zawierajgcych wapn preparatow wigzacych fosforany
* Preparaty witaminy D

* Ptec zenska

e Otytosc

* Cukrzyca

e Stosowanie doustnych antykoagulantow (warfaryna)



Rozpoznanie
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Ultrasonografia naczyn zwapnienia w
scianach naczyn




Ultrasonografia tkanki podskorne;

Obszar zmienione;j
zapalnie tkanki
ttuszczowej




/waphnienia w tetnicach w przebiegu
kalcyfilaksji




Krancowa niewydolnosc nerek
kalcyfilaksja uremiczna

* Wiekszos¢ przypadkow kalcyfilaksji opisywana w zwigzku z krancowa
niewydolnoscig nerek, u chorych dializowanych a nawet tych po
przeszczepie

» Czestos¢ wystepowania 3,49/ 1000 pacjentolat wsrdd chorych na
krancowg niewydolnosc¢ nerek (dane z USA)

* 30 nowych przypadkéw rocznie wsrod chorych dializowanych ( Niemcy)



Kalcyfilaksja nieuremiczna

 Kalcyfilaksje spotyka sie rowniez u chorych z prawidtowg czynnoscia
nerek lub tylko nieznacznie uposledzong

* Przypadki kalcyfilaksji nieuremicznej stanowig ok. 10% wszystkich
przypadkéw



Czy wiec kalcyfilaksja jest zwykta
krystaloarteriopatig?

Niewydolnos¢ nerek Wystepuje takze u chorych bez niewydolnosci nerek
Zaburzenia gospodarki mineralnej Ulega nasileniu po antykoagulantach doustnych
Zaburzenia metaboliczne PteC zenska

Inkrustacja sciany naczyniowej solami wapnia Wystepuje w przebiegu UChTL ( SLE)

Zta odpowiedz na steroidy i leki immunosupresyjne Obrazy hist-pat zakrzepica



Kalcyfilaksja w innych chorobach
(kalcyfilaksja nieuremiczna)

* Nadczynnosc przytarczyc

* Uktadowe choroby tkanki tagcznej
* Alkoholowe uszkodzenia watroby
* Nowotwory

* Cukrzyca

e Otytosc

* Chemioterapia

* Choroba Crohna

e Zespot POEMS



Kalcyfikacja w uktadowych chorobach tkanki
fgczne]

* Toczen

e Zespot antyfosfolipidowy

e Zapalenie tetnicy skroniowej
 Reumatoidalne zapalenie stawow



Inhibitory kalcyfikacji
( MPG, Fetuina, Osteokalcyna
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Kalcyfikacja
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Trombofilia

e Zaburzenia krzepniecia krwi ( ciezka trombofilia) spotyka sie az u 60%
chorych na kalcyfilaksje

e Ztego u % niedobdr antytrombiny

* | az u 30% przeciwciata antyfosfolipidowe ( wytacznie pojedynczo nigdy w
kombinaciji)

* Ok. 60% otrzymywato warfaryne i tak grupa charakteryzowata sie gorszym
przezyciem

Mayo Clin Proc 2016; 91: 1395-1402



Vitamin K

Reductase Reductase Inactive osteocalcin
or matrix Gla-protein

X Vitamin K(Hz) "%\ ’,485”
Blocked y-glutamyl-carboxylase
by warfarin
\ S
Vitamin K(0
b ) Active osteocalcin
or matrix Gla-protein

Stan zapalny
cytokiny 1l-1,11-6 TNF-a

Fetuina A



Bone Mincralization Soll tissucs calcilication

Warfarin




(Calcified vascular smooth a-2 Heremans.
muscle cells) i Schmid/Fetuin-A

‘ Warfarin
y inhibstors’ @
: 2s
' Transdifferentiation of \

vascular smooth muscie
cell to osteoblast-like cell

Calcium } (Endothetial cell)

’

'
'
.
2

K % s Vitamin ©
)

/'TR;\F S \|" —

@/4' IRAFD Aluminum
Sl ®
— E)c'gl odaton

’bd

p

Chronic inflammation

gnm?

\ ! rronscﬁ!"""" ,
VASCULAR SMOOTH ‘- BMPs

MUSCLE CELL .

Journal of the American Academy of Dermatology2008, 58: 458-471



http://www.sciencedirect.com/science/journal/01909622

Podsumowanie

* Kalcyfilaksja jest rzadka chorobg stwierdzang gtownie u chorych z
niewydolnoscig nerek i zaburzeniami gospodarki wapniowo-
fosforanowej

* 10% przypadkow to chorzy z prawidtowg czynnoscig nerek, gdzie za
rozwoj choroby odpowiadajg czynniki zapalne i /lub metaboliczne

* W przebiegu UchTt najwieksze prawdopodobienstwo wystgpienia
choroby przypada na chorych na SLE

e Znakomita wiekszosc przypadkow kalcyfilaksji zwigzana jest z
zaburzeniami krzepniecia ( trombofilia- niedobor antytrombiny,
biatek Ci S, przeciwciata antyfosfolipidowe)



Podsumowanie

* Obserwuje sie bardzo niekorzystny wptyw glikokortykosteroidow i
lekow immunosupresyjnych

* Doustne antykoagulanty ( bazujace na kompetycji z wit. K ) nasilaja
przebieg choroby i zwiekszajg Smiertelnosc

* Klinicznie obraz chorobowy przypomina martwicze zapalenia naczyn

* Przypadki kalcyfilaksji nieuremicznej zwigzane sg z bezposrednim
uszkodzeniem srodbtonka przez cytokiny i proces zapalny



Dziekuje za uwage



