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Sindrome de Sagliker: reporte de
Caso
Ledn-Tovar RA?Y, Martinez-Coria E?, Garcia-Jiménez MM?3, Garcia-Jiménez E*

Resumen

Mujer de 31 afos con enfermedad renal crénica en fase terminal e
hiperparatiroidismo secundario que provocé alteraciones metabdlicas
resultantes en aumento de niveles de paratohormona vy, posterior-
mente, formacién de tumores pardos que indujeron deformaciones
faciales y corporales con repercusiones psicolégicas y sociales. Dichas
caracteristicas son englobadas en un sindrome llamado de Sagliker,
descrito por primera vez en el 2004, cuya incidencia mundial esta
aln en investigacion.

PALABRAS CLAVE: sindrome de Sagliker, hiperparatiroidismo secun-
dario, enfermedad renal crénica.
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Sagliker syndrome: a case report.

Ledn-Tovar RA?Y, Martinez-Coria E?, Garcia-Jiménez MM?3, Garcia-Jiménez E*

Abstract

Female patient, age 31 years, with chronic renal disease in terminal
phase and secondary hyperparathyroidism causing metabolic altera-
tions resulting in heightened levels of parathormone and, subsequently,
formation of brown tumors which induced facial and bodily deforma-
tions with psychological and social repercussions. Such characteristics
are comprised in a condition called Sagliker syndrome, first described
in the year 2004, the global incidence of which is still under inves-
tigation.

KEYWORDS: Sagliker syndrome; secondary hyperparathyroidism;
chronic renal disease
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INTRODUCCION

El hiperparatiroidismo secundario es una
complicacién ya conocida que ocurre en los
estadios finales de la enfermedad renal crénicay
desencadena cambios severos en las estructuras
6seas.! Es detectado particularmente en paises
en vias de desarrollo, donde el tratamiento del
hiperparatiroidismo secundario no es 6ptimo en
las etapas tempranas.? Estos cambios bioquimi-
cos inician con aumento en las concentraciones
séricas de fosfato (> 4.5 mg/dL) y descenso del
calcio (< 8.5 mg/dL), con posterior deficiencia
de vitamina D, finalizando en aumento en las
concentraciones de parathormona.'*

El Sindrome Sagliker conjunta todos los cam-
bios desencadenados por el remodelamiento
6seo que incluyen talla baja, tumores pardos en
diferentes partes del cuerpo vy, particularmente,
deformidad facial ocasionada por lesiones de
tejidos blandos en el maxilar referida como
patognomonica y descrita como un rostro con
“apariencia desfigurada”."?4>

CASO

Mujer de 31 afios, ama de casa, originaria del
Estado de México; con talla baja, aparentemente
sana, inicid sus sintomas después de su primer y
Gnico embarazo a los 16 afios de edad: diabetes
gestacional, preeclampsia, diabetes mellitus tipo
2 después del parto, hipertension arterial sisté-
mica y enfermedad renal crénica con tiempo
de evolucion de 15 afios; tratamiento sustitutivo
con didlisis peritoneal por 11 afos. Sufrié un
cuadro de peritonitis secundario a un proceso
infeccioso del catéter de Tenckhoff, se sustituyé
por hemodialisis. Finalmente tuvo complicacio-
nes referidas como adherencias que ocasionaron
obstruccion intestinal y falla organica mdltiple.

Los estudios de gabinete realizados fueron: ra-
diografia de crdneo con datos de osteodistrofia

y radiografia de térax con tumores de tejidos
blandos (Figuras 1 y 2). Ecografia de cuello:
aumento en el volumen de la glandula paratiroi-
des izquierda, la cual fue extirpada con reporte
histopatolégico de adenoma paratiroideo (Figu-
ra 3). Tomografias de craneo, térax y abdomen
donde se observan mdltiples tumores pardos en
la parrilla costal, vértebras, hueso iliaco derecho
(Figura 2) y el de mayores dimensiones en hueso
maxilar con aspecto litico inicial y posterior
calcificacion y expansion a los 6 afios (Figuras
4-6). Gammagrama paratiroideo 99m Tc-MIBI
positivo para adenoma o hiperplasia paratiroidea
izquierda.

DISCUSION

El sindrome Sagliker es una afeccién estudiada
desde el 2000 por el Dr. Yahya Sagliker y publi-
cada por primera vez en el 2004 en la revista
Seminars of Nefrology*® La causa precisa es
desconocida ya que no todos los pacientes con
enfermedad renal crénica e hiperparatiroidismo
severo desarrollan el sindrome Sagliker.” Incluso,

Figura 1. Radiografia lateral de craneo: aspecto
granular de la béveda craneana. Patron radiolégico
de aspecto en sal y pimienta. (estudio realizado en
el 2008).
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Figura 2. Tumores pardos en parrilla costal. A) Telerradiografia de térax: lesiones radioopacas extrapulmonares
dependientes de arcos costales. B) Tomografia contrastada, reconstruccién coronal: lesiones costales redondeadas
con centro hipodenso y escasa captacion periférica.

O=12.7 mm

Figura 3. Ecografia de cuello, imagenes axiales. A) Escala de grises: aumento en las dimensiones de la glandula
paratiroides izquierda. B) Power Doppler: incremento en la saturacion del color en el parénquima paratiroideo
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Figura 4. Reconstrucciones volumétricas tridimensionales en vista frontal. A) Estudio del 2008 con lesion litica
en maxilar superior. B) Estudio actual con lesion ésea expansiva y separacion de las piezas dentales.

Figura 5. Tomografias en corte axial con ventana ésea. A) Estudio del 2008 con lesién maxilar litica con com-
ponente de tejidos blandos. B) Estudio del 2015: calcificacion de la lesion.
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Figura 6. A) Aspecto clinico actual. B) Tomografia con ventana 6sea, reconstruccién sagital: prominencia maxilar
superior por lesion tumoral con aspecto predominantemente blastico que produce maloclusién dental clase II.

no hay publicaciones que identifiquen la asocia-
cién de la paratiroidectomia y la disminucién de
la produccién de la parathormona con limitacion
de la progresion hacia deformidades faciales y
corporales; como fue el caso de nuestra paciente.
Ya que sélo se ha estudiado la predisposicién
genética encontrando implicaciones en los genes
GNAST, FGF23 y FGFR3.% A escala internacional
se han reportado 60 pacientes, incluyendo a Mé-
xico,® pero no hay investigaciones relacionadas
con la detencion del influjo hormonal al realizar
cirugias radicales de la paratiroides.

Se han encontrado casos en pacientes pedia-
tricos y adolescentes donde los cambios son

particularmente desastrosos e irreversibles,
afectando de forma importante su calidad de
vida y salud psicolégica.*® Los criterios clinicos
establecidos hasta la fecha incluyen:>®”

—_

Enfermedad renal crénica.
Hiperparatiroidismo secundario.
Estatura baja.

Cambios severos en las estructuras dseas.

g A~ W N

Alteraciones severas en la cefalometria del
maxilar y la mandibula.

6. Lesiones benignas en tejidos blandos de
la boca.
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7. Anormalidades dentales.
8. Cambios en las puntas de los dedos.

9. Problemas psicolégicos severos y depre-
sién.
10.Cambios ortopédicos severos:

a. Deformidades en la rodilla y altera-
ciones en la marcha.

b. Escapula.

11.Maloclusion dental clase Il en los cambios
cefalométricos de maxilar y mandibula.
Protrusién maxilar.

12.Cambios moderados en la audicién.

13.Alteraciones neurolégicas moderadas/
severas.

CONCLUSIONES

Esta entidad de reciente descripcion contiene un
interesante espectro de alteraciones por estudios
de imagen cuya integracién y valor diagnédstico
radica en el reconocimiento de tumores en
la region maxilar, con componente de tejido
blando en contexto de pacientes nefrépatas con
hiperparatiroidismo secundario. Estos pacientes
deben recibir tratamiento multidisciplinario
para que se prescriba una terapia adecuada
de forma inmediata y asi prevenir las defor-
midades faciales con desenlaces catastréficos,
especialmente en pacientes pediatricos. En la

literatura especializada, hasta el dia de hoy, se
han publicado cerca de 16 articulos relaciona-
dos con este padecimiento; sin embargo, aln
es muy amplio el campo de estudio que debe
investigarse en el cual la imagenologia juega un
papel fundamental.
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Siameses toracopagos: reporte de
caso

Arteaga-Yafiez JH?!, Sdnchez-Montafio M*, Negreros-Osuna JP!, Morales-
Sanchez FF?

Resumen

Los gemelos siameses o unidos son una alteracién rara del desarro-
[lo intrauterino resultado de una falla en la separacion correcta de
gemelos monocigotos, la cual se manifiesta con diferentes grados y
variantes de fusion de érganos internos y estructuras superficiales. Es
preciso hacer un diagnéstico temprano para evaluar la probabilidad de
supervivencia de los productos y dar una adecuada orientacion a los
padres. Los estudios de imagen como la ecografia prenatal, pero mds
actualmente la resonancia magnética, por su mayor caracterizacion
de estructuras anatémicas, han tomado un papel importante en el
protocolo para el tratamiento adecuado de esta alteracion.

PALABRAS CLAVE: siamés, torac6pago.

Anales de Radiologia México 2016 Jul;15(3):244-247.

Conjoined thoracopagus twins: a case
report.

Arteaga-Yafiez JH?, Sdnchez-Montafio M?, Negreros-Osuna JP?, Morales-
Sanchez FF?

Abstract

Conjoined or Siamese twins are a rare alteration of intrauterine devel-
opment resulting from a failure in proper separation of monozygotic
twins, which manifests with varying degrees and variants of fusion of
internal organs and superficial structures. Early diagnosis is essential
to assess the likelihood of survival of the embryos and provide suitable
orientation to the parents. Image studies like prenatal echogram, but
more recently magnetic resonance, on account of its superior charac-
terization of anatomical structures, have acquired an important role
in the protocol for proper treatment of this alteration.

KEYWORDS: conjoined; thoracopagus
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CASO

Paciente de 28 afnos de edad con tres gestaciones
y dos partos, con antecedente de epilepsia tra-
tada con carbamazepina, acudié con embarazo
de 36 Semanas de gestacion sin control prena-
tal. Se practicé ultrasonido previo en el cual se
identific embarazo gemelar de 34 semanas de
gestacion, paso a cesarea por oligohidramnios
severo. Se obtuvieron productos masculinos
unidos por el térax (Figura 1). Se efectu6 re-
sonancia magnética para evaluar estructuras
observandose lo siguiente: gemelos unidos a
nivel toracoabdominal, desde esternén hasta S2,
aproximadamente, cavidad cardiaca tnica que
origina grandes vasos de manera individual sin
identificarse cavidades auriculares o ventricula-
res (Figura 2). A nivel abdominal existe glandula
hepética compartida, asi como comunicacién
entre las asas de intestino delgado (Figura 3).
El gemelo 2 presentaba dilatacion del sistema
ventricular cerebral, principalmente colpocefalia
y fosa posterior pequefia (Figuras 4 y 5), en la
columna vertebral se observé escoliosis de con-
vexidad derecha y mielomeningocele a nivel de
L5-S1 con médula anclada (Figura 6).

Figura 1. Imagen sagital en secuencia T1 BLADE:
siameses unidos a nivel de térax, el asterisco sefiala ca-
vidad cardiaca dnicay glandula hepética compartida.

Figura 2. Imagen axial T2 HASTE: cavidad cardiaca
Gnica compartida, sin lograrse definir como tales
auriculas o ventriculos.

Figura 3. Axial T1 BLADE a nivel abdominal: glan-
dula hepdtica dnica. Los asteriscos senalan camaras
gastricas; se observan parcialmente rifiones con ca-
racteristicas normales.

DISCUSION

Generalmente es aceptado que los siameses
son resultado de la falla en la separacion de los
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Figura 4. Sagital T2 TSE sefnalado por el marcador
negro en gemelo 2: dilatacién del sistema ventricular
principalmente a nivel de astas occipitales y apuntan-
do con la flecha se observa defecto de mielomenin-
gocele. A nivel abdominal se observa comunicacién
de asas de intestino delgado.

Figura 5. T2 HASTE axial: dilatacion ventricular del
gemelo 2. Gemelo 1 con sistema ventricular con
morfologia conservada.

2016 julio;15(3)

Figura 6. Axial T2 TSE enfocada en gemelo 2: |a flecha
evidencia el defecto en el cierre de elementos pos-
teriores del sacro con comunicacion hacia el tejido
celular subcutaneo.

gemelos monocigotos. Esta caracteristica ocurre
cuando dos individuos idénticos estan unidos
por alguna parte anatémica y comparten uno o
mas 6rganos.' La incidencia es de 1 en 50 000 a
1 en 100 000 nacidos vivos, s6lo 18% sobrevive
y aproximadamente 35% de los nacidos vivos
muere en las primeras 24 horas.?

La clasificacién de los gemelos siameses fue
propuesta por Spencer y sus colaboradores para
estandarizar la nomenclatura de la descripcion
anatémica de los diferentes tipos de union (se
usa el sitio de uniéon mas prominente). La clasi-
ficacién de Spencer esta dividida en tres grandes
grupos; gemelos con uniones ventral, dorsal o
lateral (Cuadro 1).
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Cuadro 1. Terminologia para la descripcién anatémica de
los siameses’

Unién ventral Union dorsal Union lateral

Cefalopagus Pygopagus Parapagus
Toracopagus Raquipagus

Onfalopagus Craneopagus

Isquiopagus

El diagndstico prenatal es dificil clinicamente,
pero extremadamente importante. En el diagnos-
tico prenatal de gemelos unidos por lo general se
sugiere la ecografia prenatal, que tiene la ventaja
de ofrecer un diagnéstico seguro, preciso y un
método fiable de deteccién de anomalias fetales
del crecimiento y sus estructuras anatémicas.>*
Sin embargo, debido a las limitantes que se
presentan con la ecografia, se han buscado otras
alternativas y se tiene como la mejor a la reso-
nancia magnética en la que se exploran de mejor
manera las estructuras anatomicas, ademas de ser
una forma segura.’ La resonancia ofrece un con-
traste de tejidos superior y una mayor clinica para
aportar informacién durante el tercer trimestre del
embarazo, cuando el feto es mds grande y con
menos movimiento.® Dado que posee superior di-
ferenciacién del tejido, mayor campo de vision y
no tiene efecto bioldgico adverso conocido sobre
el feto, es probable que la resonancia magnética
obtenga un papel mds importante en el diag-
nostico prenatal fetal de anomalias en el futuro,
especialmente cuando los hallazgos ecogréficos
del feto sean ambiguos o inciertos.”

El diagndstico temprano de los gemelos unidos
es importante para la determinacién anticipada
del tratamiento posnatal, asi como para las
probabilidades de supervivencia y calidad de
vida del producto; con lo que con un adecuado
asesoramiento a los padres ayudara a tomar la
mejor decision.
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