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L.a amdoms mbuiar renal cs una enﬂ&ad nc-

,solc:z:ca en que hay incapacidad de acidificar la
. orina por insuficiencia tubular,.con funr:mn glom&
_-rular poce o nada. alterada.

‘Las acidosis ‘tubulares pueden ser’ pnmanas

- dnico defecto, o secundarias si ‘esta. ‘incapacidad
. se asocia a varias disfunciones renales o sistémi-
- cas.  Asi pues,.hay acidosis tubulares: secundarias

én los sindromes -de Fanconi y Lowe,-en la in-

toxicacion’ por vitamina: D, en-las’ thergamaglo*
bulinemias, -en el hlperparaurmd:smo pnmanﬂ'
: etc : -

Hac;e,.ﬁrnq der:adas Allbnght ¥y Butier (1}'

'_.hﬂcnblr..run ¢l sindrome que_ Hlevi esé nombre y

© taba. en niflos meénores de 18 meses. Estos pa-

“cientes tenfan-falta de desarrollo, vémitos y cons--

- tipacién. pertinaz que -comenzaba -entre el 49 y 69

mes de vida, bioquimicamente habfa una. acidosis

- hiperclorémica con orina neutra ¢ glcalina, y el
- estiidio- radiolégico mostraba calcificaciones r€na-

i _lcs cn un fercio de-los casos.

‘Posteriormente, .l mejor comcumeuto i:le 1n

S fisiopatologia ¥ el desarrollo de los estudios fun-

cionales renales permitieron diferenciar 2 situacio-

--mes-que - levan a graves -acidosis ‘metabolicas sis-
_~ témicas” por pérdida- de. bicarbonato en la -ori- "
' na.  Se describen entonecs, Tas -acidasis tubulares

primarias de tipo prmmnal ¥ dc HPD d1sml (3 4,

'1-56?8910) 1
© - _Lus -acidosis tubularea de t:pn pro:umal (3)
' ,-:c preqentan en nifos varones de: ‘corta -edad que -
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- Morte,
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- clinicamente tienen como tnica  manifestacién un @ -

- rctardo de crecimiento. En estos lactantes las o~
nas son -alcalinas, a los- niveles plasméticos de

- bicarbonato habituales; sin- embargo, al hacer des- - -

: - cender -estos nivelés -bajo el umbral de excrecibn - -
si la incapacidad ‘de prodiicic orinas 4cidas ‘es el -

se logra acidificar adecuaddmente- Ja -orina, con

- eliminacién’ de E}evadas cantidades - de amonio y-'ﬁ'-"': :
. acidez titulable. - e

-Se trata- pues de un dcfcc:o c{e absurcmn dc _.Z
blcarbomto en. el tibulo proximal, gue se tra-

-duce en el estudio funcional en umbrales de ex--
© erecion: bajo lo normal. ‘El fluido tubular gue es< - -
. capa del proximal es rico en bicarbonato y la ca- .
. pacidad del dlstai de "ICI(llflcﬂl' la orina es sObrﬂn

2 pasada
que s¢ caracteriza por ennmamcr Iaqulﬁsmﬂ Titias -

sis urinaria ¥ nefrocaleinosis, con Orinas alcalinas;
. Por su parte, Lightwood habia lamado la aten- -
“eion sobre una pdtologia especial que-se présens: -

“La pérdu:la continua de b1carb0nato I]eva, a

"'actdums sistémica -y para corregirla se necesitan

‘cantidades muy elevadas de alcalinizantes. El pro- =
ndstico es bueno, ya que ilabu.ualmcnic ¢s un cua-. - -

dro transitorio,.

Las acuioals tubu]arcs; de t:po dlstai corres-'
'_pnnden 4 la forma clésica -descrita en adultos en: -

que hay una incapacidad de establecer un adecua-

- do gradiente de pH entre la sangre 'y el liquido |

tubular distal, pése.alos niveles plasmaucos muy;_ .
'_descendldos de bicarbonato,. :

Los estudios funcionales demui’-slran qm:- Ta-ge. g
" ‘absorcién proximal -y el umbral de excrecién.uri-
" paria son. normidles, pero en el tibulo distal no .
se cxcretan hidrogeniones lo que determina baja -

. excrecién de acidez titulable y -amonio. - - _
-Las - acidosis . tubulares *distales -se préesentan - -
- en. pacientes generalimente mayores de 2 -@nos, -
aunque ‘puéde encontrarse el antecedente de:vé- -
‘mitas, constipacién, anorexia, poliuria, deshidra= =~

g e TR _---'tacmn_"_s- crecimiento lento-desde los primeros me- .
.* Médico -de Servicio- (]:: chm!cgla. Hosplla‘l ‘Roberto . del’ [ [

4ol ses-de ‘edad,-Hay dolores 6seos y fracturas patolé= .- e
- gicas ‘que -motivan -muchas veces 'la consulta al - -
* - médico. También: hay. debilidad muscular "y ‘has- -

e



b 'ta, parahsm pcnothca derwadas -:Ic: Ea ccnstante'
- 'pérdida de potasio.” -
2. En este trabajo sc. p]ESCﬂtdl’l 2 casos de aci-
dosis tubular distal de evolucién :diferente; ana-

.IlZdndDﬁE.‘, las-posibilidades terapéuticas.

C‘usa NO T1T. P, vardn, 4° Hijo nacido de pario

tormil: Crecimiento normal hasta los 14 ineses de edad;
desde esa época: . pérdida de peso y deformidad en las
extremidades inferiores gue dificulta la marcha. Coriien-
za & caminar a los 2 afios 5 meses, sufriendo cafdas que

e Geasionaron fractura del fémur derecho. Recibié nume--
rosas dosis de Vit. D 600.000 U. Consulta por primera

vez en noviembiré 1963, a la edad de 4 afios 5 meses; pesa
S 11,100 Ke. ¥ mide 82.cm., tiene marcados signos de

raquitismo vy deformaciones Oséas toracicas.’y de ex-

tremidades inferiores, con angulacién femdral y “patolé-

b pica, masas musculares hipotréficas con hipotonia e hi-
- porreflexia. Signo de Chvosteck positive. Se comprueba.

- pulidipsia v’ poliuria de més o menos 2 litros diarios.
. El estudic radiolégico muestra fracturas patoldgicas
femorales, mefrolitinsi¢ a derecha y.exclusién .renal iz-
-quierda. Edad 6sea: ‘1 afio 6 meses.

Los eximenss de luboratorio demusstras ac:dosﬁ'.
e hiperdorémica importante con pH ‘en sangre: 728 ¥y -

‘pH -urinarios' superiores a 6. Calcemias alredédor de

10 me® vy calciurid de 15 mg/Kg/dia: Velocidad de

“filtracidn -glomerular = 52 mlmin/1.73 m?.

-Se hace diapgnéstico de smdmme de nghtwood Buﬂer .

Allbright.

Se- interviene en mayu 1964 remzmdns:e neo aboca
miento vireterovesical -bilateral oy extrwendose 3 :ﬁ.lcu—_-'
Jos. El .control ‘posi -operatorio -muesira pers:stcnc:a de

hhm:s renal izquierda ¥y nefrécalciniosis. derecha.

- Lo urccltivos” post -operatorios. muestran presenma J
d: Péeadomonas aruginosas Tesistentes, Se trata con 0+
CJucién-citratada, calcio y Vitamina I corngtendOSe par=

~cialmente la acidosis metabélica,

§ _E:-md:a de acidificacién:
total = 14,5 mM/1. Orina: pH = 5.87; AT =
-ml: 'NHy = 5.6 vEg/ml; HCOy =

_-cosurig  (—J).

2,04 uEq/
4,2 qua’rni Glua-

.-Fs dado de alta controlindose ambu]amnarn&me en

'-Cunsulmna de Nefrologia.

En 1968, a los 8 aiios de edad se reevalia com-
- probindose’ una plelcmefrms ‘crénica, elevacién de la -

“uremia a 124 mg% con V.E.G. 19 ml/ min (1.73 m?).

Se reemplaza ¢l citrato de sodio -por HCOz— Na au-

'mentaudo prc}grcswamemc -1as dosts para eompeusar la L

acidosis.

En 1972 tiene 13 afios du ﬂd.’id pesa 19,700 Kg :,'
mide 112 ‘cm; se rehospitaliza por demomp&mmﬁn de
la dcidosis (pH sargre .= -6.98).

. Presenta crisis de  tetania que ng “cede “Eon ]:ﬁ ad- -

ministracién ‘de Ca; calcemia = 7,2 mg% en los dias
o ‘siguientes - tiené crisis- convulsivas . ténico-clonicas con
. mordedura de lengua y pérdide de conciencia, se comicn-

" “za" {ratamiento con. fenobarbital. Las ‘calcemias  persis- <
-~ ten bajas; al mumentar el aporte de Ca sblo se_consi-

SART

y f'gue aumento de ias calaur:as pur in que no se, msme e.n-"'
_f.sfa ‘terapia. - i

% Hg. HCOsst =
- 7.48; AT =

Sangre: pi-l = 7.i9, EOg-

- Después’ dc imu ciira . €on carbcnca'lma (Car_pcn' R}
los wrocultivos. son - negativos. -

A los 14 afios: defa de remb:r HCGS pm' a'{glmos :

- “dids ‘por error -y -debe -rehospitalizarss, . Se - oemprueba:-

‘anemia. -arregeneraiiva -normocrémica; V.EG 5.4

'rnifmm,’l T3 m‘-‘ con u-entmmumm mardu&eras de 3JSS..-»

Saugn’ pH- sangze vcnnsa _.729 pCOg = 3’1’ mm :

176 mquli ‘BE .= 7.9, QOrinay pH'.'
(—); NHg = 1,5 qufmu:fi 73 .m2: K
Se repone ‘la terapia con 12 g-de bicarbonato de: Na.' -

plante renal ‘pero no- aceptaron.’ =
Diagndstico: -Acidosis tubular renal ﬂial‘.ﬂ]
Piglonefritis -crénica. i b
Insuficlenma renal global términal.

. Caso NP 7' B.AC, 88 hua, naqda de pado nnrmal i
Desarmllo normal hasta los S afios. A esa edad presenta” .
-cambios de conducta, estd décaida; apitica, baja de peso ot
" v se queja de dolores Gseos de extremidades inferiores
que. e impiden la marcha y pcrzhda de fucrza de Tos -
*“brazos. ‘Tres meses -antes del “ingreso- pre:enta pnhdzp- %
Jsin y poliuria. [ B
_Dias antes .del ingreso presenta estado nausmw Vil
'J.fas por 16 ‘que consulta médico; ‘siendo ‘hospitalizada a -
“1u-edad de 6 afios 10 meses (octubre 1973) Examen fisico: -
~Peso 14,5 ‘K. Talla 101. ¢m. Hipotrofia muscular ge-
“neralizada. con disminucién de fuerza, resptracuﬁn aci-
_'__'douca, catmmres “hiimedos -ef1 . ‘hernitorax ‘derecho. Pre-
4 516n arterla!: lﬂﬂf?ﬂ dashldutacwn modemﬂa

E.t'dmenc.s' de Lab orfo Stmgrc' GllCEmla =3 92- ; :

'-mg%' Hematotrito = 44,5 % Urerma == 44 896 Astrup |

18,7 mm He

_pH .sangré -venosa' = 7,317 pCOs - = b
HCCM;- st = 1,6 -mEq/lt: HCO:;—- act = 7 mEq/lt; s
BE = 19 mEq,’!t BB =. 27,1 mEg/lt. lonograma: -

‘Na = 1281 mEq/lt; K = 2,88 mEg/lf; Cl =110 -
7.4 mg. Orina: Glucosuria {—-), Den-
-sidad ‘= -1002; pH = 6,3; Ca = :

mEq!lt. Cx =
9 mg/Ke/dia. $
Se hace ¢l d:agnosucu de .acidasis tubular renal de'__.,.'-

- {ipo dlst:ll

Rad:agraft.ﬁs Gsens: - Acentuada

electroforético -de - protefias plésméiicas - fue normial.

.. 8e controlz ‘ambulatoriamente recibiendo a diario: 8
gr de HCOy— -de sodio, 2 gr de ghiconato dé Ca c-ral TS

-5.000 U. chlLDYZErchCL.

' Ultimamente ha presentado -elevacion de '1a. premén.'.:"
g artt':nal que. ha hecho modificar el tratamiento. - - o
Se planted a fos familiares la pﬁs;hilndad cle ATiE e

desmineralizacion, e &
‘edad Gséa: 3 afios. No Se demiostrd nefrocalcifiosis. . -
Se trata con bicarbonato de sodio’ parenteml 3’ luego
coral, K y gluconato de calcio. bt
Se descarté mala -absoréitn | lutestmal v e;i tmzadﬂ'l.."‘..'

. Sereevala 1 afio-después. Esté asintomatica, con buen- :
4 estadﬂ gene‘.rﬂl pero Ta madre mfﬁrma que s - Iesme A
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. tomar el bicarbonato, tiene 7 afios ST esés, posa damente baja notindose incluso tendencia a au- -
o mentar Ja excrecion de calcio -urinario; -por ]U %
& -que Mo se siguid esta terapia.
.7 En B. A.C.; en cambio, la smtomatologja sc i
inici6 Mas tardiamente y en ¢l ‘momento de ha~
- 'cer ‘el diagnbstico no se comprobd nefrocaicinosis
radiolégica. El tratamiento con alcalinizantes bien
-“controlado consiguio hacer desaparecer la ar':i‘duv»"' :
-sis metabolica disminuyendo notablemente la ex--
‘crecion de Ca urinario con- mejoria osea ¥ accle-
.racmn .del crecimiento.

20,300 Kg, mide 110 cm, lx edad dsea &5 de -5 afios,

. nio hay nefrocalcinosis ni nefrolitiasis. Fosfatasas - a]ca.h— :

nas 3.9 U.B. Aminoaciduria normal,

‘Se frata con hidroclorotizzida 40 mg/dia, var[ando :

la dosis de bicarbonato de sodio,

Sc resumen los exdmenes de control en &l Cu'udra 1

' COMENMRID; Los casos prcsentadns-correspnn—'
den -al tipo cldsico o distal de acidosis tubulares -

renales,

- Cabe’ denncar que en L. T.la. _sintomatologia
s inicié muy temprana y la primera consulta fue
por graves deformidades dseas por fracturas pa-

-~ tologicas. El tratamiento alcalinizante en este ni-

“fio se. hizo en forma irregular, interrumpiéndose
en periodos en que dejé de concurrit al Consulto--
. rio externo. Un factor agravante de extraordina- -

. ‘ria importancia fue la infeccidn urinaria a Pseu-

"domonas que unida a la nefritis intersticial pro- ..

pia de 14 mefrocalcinosis llevd a la rdapida -destruc-
- cion -del ‘parénquima y a la Lnsuflciﬁn::m renal
_crénica global. :

- Al corregir la dcidosis no s ]ogro descenso de
la calciucia y el uso -transitorio de Vit. D y su-

plcmemo de Ca no mcxd]flcé Ia calcemla extrema—-

"El tratamiento clasico de la 'u:ldcm:: luhular

.y .ci:stdl €5 de tipo sintomitico ya que se descono- -
cé su etiologia (11, 12). Se-han reportado buenos * -
__resultados -usando tratamientos -alcalinizantes con =
_.bicarbonato ‘de sodio -y potasio © sus precursores, - -
~citratos o lactatos (13,.14, 15, 16, 17, 18). La .
-pocién de Schol que combina citratos de Na y - -
K .con.frecuencia es mal tolerada en nifios v el -
~tratamiento -puede interrumpirse por lo-cual es
~muy recomendable ‘usar bicarbopato de-sodio y-
--de potasio si sc puede disponer de este dltimo.
- Bl uso ‘de Vit, D 'y suplenientos de Ca s -
~efectlia después de estabilizar la ‘calciuria al co- -
rregic acidosis sistémica.. Es necesario- el -uso de
-'.K ciorure [s) g[uccmato quc es ma]nr tolerado

o LT ot el S S G R g%%
i T el
R 1 B N SR s SR e g g
i & | 5 n: pai : ::.- T :::: = Nui:: :EE
| Songre pH ...~ - 7,217 Tl 136 7445 7413
pCO, {mmHg) : k87 (355 28 - A2 53
HCO4— st (m]:qlll} 10,6-0. 220 18 E2E) -30
HCOz~ act (mEq”t} 7 2550 Ly .29 33
.. 'BE {mEg/it) e e B e = +7,2 -
- Ca (nigh) M R 95 106 8T
P (mg%) - . 8 P R L L SR 5,6 Sy
Na (mEq/it) - 428,25 140 Ao vy : — 138
K {mEq/lt) 9,855 9] thed end = 40
- (mEqm;” 110 G ST G : L R T
- Oring pH __6,3 S e DTS e A S
AT (qulmm,fi?S rn"'f} — A TrnamigEg F L
NH; (uEq/min/1.73m?) _ — ER RS TET R TR e e
HCOy~ (uEq/min/173Mm3) - . 661 . TNT ., oS 814 266
Ot (ag/Kg /ey~ -+ 75" S L ors, S e ) o PR I B
P omp/Kgfdin) 0 7. — D Tl g -0 SRS PLE L
Dep. de creatining .- -~ e R -0 R R Haa e
(ml/min/173m?) - 686 - 148 T R ) (b
Diuresis ‘24 hrs. 2420 STHOG R T 50
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Se ha pmpucqm tam‘t-mn r:] S0 de d:uréﬁms,

e“PQC!ﬂlanie hldLDclorotmznda -en los pameﬂfgg

~con AT.R.(19,20,21)."

El mecanismo- de -accidn” no. esta bmn claro 4

probablememc esté telacionado con el cfecto elo-
run,uco v de contraccion del.- csp&cro extracelular
- (22). que mejora la absoreitn proximal de bicar-
—bonato. - Ademds ‘es bien conocido el efecto -de

la hidroclorotiazida que dlsmmuye la excrecidn de

. calcio “urinatio,

.. En pacientes con AT, proximal s¢ ha ‘obte: -
~nido mejorcs resultados que en aqucllo-; con aci-

-_dnsm distales (20, 21)..

- La terapia mixta con hldmdﬂrotlamda v alea-
_'hmzantcs tendria la ventdja de poder disminuir -

las -dosis de bicarbonutos o citratos, -haciendo el

“* tratamiento mds cémodo para el paciente, 3
. En nuestra paciente B. A. C. se usé hidrocio-

“rotiazida 2 mg/Ke/dia, lograndose mejorfa par-

cial -de la acidosis sistémica, disminucién de la -

o diuresis ¥ un claro descenso de la V. F, G, El efec-

" to fue transitorio ya que ‘a los 2 meses se repro-

‘dujo Ja.acidosis, cn-auscncia dé sintomatologia;
Aun cuando no se pueden sacar conclusiones, es-

. ta observacién nos obliga a ser cautos en el uso -
~de ‘hidroclorotiazida v desde hiego, a controlar -

muy estrictamente los indices ‘de laboratorio. -
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RESUMEN

Se presenian 2

casos de acidosis ‘tubular re-

‘nal ‘de tipo distal, a propésito de 10s cuales sé -

“ecaracteriza la enfermedad y se cameman las po- .. ,
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