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TABLA 1. CAUSAS DE ACIDOSIS TUBULAR PROXIMAL
l. Aislada
A. Primaria
Genética
Esporadica
B. Secundaria
Inhibidores de anhidrasa carbonica
Sulfas
Tetraciclinas caducadas
Metales pesados
Mieloma multiple
Sindrome de Sjogren
Amiloidosis
Deficiencia o resistencia a vitamina D
Enfermedad quistica medular
Sindrome nefrético
Cardiopatias congénitas cianégenas
Trombosis de vena renal
Il. Asociada con sindrome de Fanconi
A. Primaria
Genética
Esporadica
B. Secundaria
Cistinosis
Galatosemia
Sindrome de Lowe
Tirosinosis
Glucogenosis
Enfermedad de Wilson
Intolerancia hereditaria a la fructuosa
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Fisiopatologia:

En los casos en los que estd disminuida la capacidad del tibulo proximal, se
reabsorbe en este segmento una cantidad menor del HCOjs filtrado y llega una
cantidad mayor del mismo a los segmentos distales. Este aumento en el aporte de
HCO3" sobrepasa la limitada capacidad de la nefrona distal y aparece bicarbonaturia
con disminucion de la excreciéon neta de acido y con acidosis metabélica. A medida
que disminuye la concentracion plasmatica de HCO5', la cantidad absoluta de HCO5
que alcanza la nefrona distal muestra finalmente un nivel que se aproxima al del aporte
distal de HCOg' en las personas normales (para un umbral normal). En este momento,
la cantidad de HCOj3™ que llega a la nefrona distal se puede reabsorber por completo y
disminuye el pH de la orina. Entonces se llega a un nuevo estado estacionario en el
que la excrecion de acido se iguala a la produccién del mismo. La concentracion
sérica de HCO3™ alcanza un nivel inferior a 15-18mEqg/L de manera que la acidosis
sistémica no es progresiva. Por tanto, en la ATR proximal el nivel sérico HCO3™ es bajo
en el estado estacionario, mientras que el pH de la orina es acido (<5.5). Cuando se
administra tratamiento con bicarbonato, aumenta la cantidad de éste en la orina y el
pH en la orina se vuelve alcalino.

En la ATD existe disminucion en la excrecion neta de acido evidenciada por
disminucién en la excrecibn de amonio, de acidez de titulacion y moderada
bicarbonaturia, el pH urinario es mayor de 6 aun en acidosis. En la ATD clasica, existe
aumento en las pérdidas urinarias de sodio y de potasio. La reabsorcion de sodio se
encuentra disminuida produciéndose contraccién de volumen, aumento en la secrecion
de renina y aldosterona y como efecto de ésta, aumento en la excrecién de potasio e
hipokalemia que es comun observarla en estos pacientes. En cambio, en la ATD
hiperkalémica, la excrecion de potasio esta disminuida, produciendo la hiperkalemia.
Como consecuencia de la disminucion en la excrecién de acido, los hidrogeniones son
amortizados en el hueso, produciendo descaicificacion Osea, hipercaiciuria e
hiperfosfaturia. Ademas existe hipocitraturia lo que aunado a la hipercalciuria favorece

nefrocalcinosis y nefrolitiasis. (7, 8,9)
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aproximadamente el pH es 0.02 U mas bajo, la PCO, 4 mmHg mas alta y el HCO; 1
mEq mas alto. (1,13)

Electrolitos séricos: CO;, Na, K y Cl en suero. La mayoria de los laboratorios clinicos
que cuentan con autoanalizador, miden el contenido total de CO, (TCO,) reportandolo
como tal o como HCOg; para fines practicos, esta determinacion es equivalente ya que
el TCO; es igual al HCO3; mas la suma del H,CO3 con el CO, disuelto en la sangre que
equivale a 0.03 de la pCO es decir, aproximadamente 1 mEq mas que la
concentracion de HCO3, o0 sea, que si no se cuenta con gasometria, la determinacion
del CO2 nos evalua el bicarbonato plasmatico que como habiamos comentado es el
principalmente alterado en la acidosis metabdlica. La unica excepcion es la alcalosis
respiratoria crénica en la que el HCO; se encuentra disminuido como compensacion al
descenso de la pCO,. El Na, habitualmente se encuentra normal, pero puede estar
disminuido en casos de AT hiperkalémica asociada a hipoaldosteronismo o a
insuficiencia suprarrenal. Las cifras de K, son variables, usualmente se encuentra
normal en la ATP sin tratamiento, bajo en la ATD clasica y alto en las ATD
hiperkalémicas. Al evaluar el K plasmatico debe tomarse en cuenta que en acidosis el
K plasmatico aumenta debido a que difunde al espacio intracelular en intercambio con
hidrogeno. El Cl se encuentra alto lo que caracteriza a las AT que son hiperclorémicas.
(1, 14, 15)

Anién gap o brecha aniénica. Representa los aniones no medibies. Se obtiene por la
siguiente formula: Anién gap = Na - (Cl + HCOs3). Normalmente es de 12 + 2 mEq, en
la ATR se encuentra normal lo que permite diferenciar las acidosis por acumulo de
diferentes acidos organicos en los que aumentan sus aniones acompanantes como es
el caso por ejemplo de la acidosis lactica, diabética o urémica (16).

Examen general de orina: Normalmente el pH es acido (5.5) y la densidad urinaria es
mayor de 1.020. Con algunas excepciones, el pH urinario permite diferenciar el tipo de
acidosis; en la ATP, si el bicarbonato sérico se encuentra en el umbral o por abajo del
mismo como ocurre sin tratamiento, el pH urinario es de 5.5 y cuando se da
tratamiento con bicarbonato, el pH aumenta en proporcién al bicarbonato sérico debido

a la bicarbonaturia, es decir, que en acidosis el pH urinario es acido y cuando se lleva
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Nutricion Normal: indices de Waterlow: peso para la talla mayor de 90 a 110%, y talla
para la edad mayor 95.

Desnutricion leve: indices de Waterlow: peso para la talla de 80-89%, y talla para la
edad de 90 a 94%.

Desnutricion Moderada: Indices de Waterlow peso para la talla de 71-79% y talla para
la edad de 85-89%.

Desnutricion Grave: indices de Waterlow peso para la talla de menor de 70% y talla

para la edad menor de 85%.

MATERIALES Y METODO:

Disefo Estudio observacional, retrospectivo, transversal y comparativo.

"oblacion objetivo y poblacién elegible. Nifios con acidosis tubular renal
diagnosticados y tratados en el Instituto Nacional de Pediatria entre 1997 a'@/@ que
reunieron los criterios de seleccion definidos en la seccion correspondiente.

Criterios de inclusion:

1.- Pacientes menores de 18 afnos.
2.- Ambos sexos.

3.- Que tengan el expediente clinico.

Criterios de exclusion:

No hay criterios de exclusion

Calculo del tamano de la muestra:

Efectuamos el calculo del tamano de la muestra tomando en cuenta el maximo de error
tolerado en la estimacion del intervalo de confianza.

Probabilidad de tener un diagnéstico inicial de ATR adecuado: .8

Maximo error tolerado en el intervalo de confianza: .08

Nefrologia-INP
-4 -



Error alfa: 0.05 bimarginal.
n= (p*Q)*Z1.a2”/ €2

n=(.8*.2)* 1.96 2/.08°= 96 pacientes.

Técnica de muestreo
Se solicito al archivo clinico una relaciéon de los pacientes diagnosticados como ATR

en los afos de 1997 a 2006, y de ellos se seleccioné al azar 100 expedientes clinicos.

Descripcion del estudio:
A los pacientes que cumplieron con los criterios de seleccion se les efectud lo

siguiente:

1.- Revisién del expediente.
2.- Evaluacion de las pruebas diagnésticas realizadas por el servicio tratante para

valorar:

a) Si el diagnéstico sindromatico de acidosis tubular renal fue adecuado
b) Sise efectud una evaluacién complementaria adecuada

c) Sise efectud en forma integral el diagnéstico de ATR incluyendo el tipo de ATR

ANALISIS ESTADISTICO:

Se efectu6 estadistica descriptiva para las caracteristicas demograficas y los datos
iniciales de los pacientes. La frecuencia de los diagnésticos sindromaticos efectuados
en forma adecuada, la evaluacion complementaria adecuada y los tipos de acidosis
tubular se resumieron en forma de porcentajes. Se efectud x° para comparar lo

adecuado de los diagnésticos efectuados.
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Discusion:

El nimero de pacientes reportados antes, de acuerdo a estudios previos era de 35
pacientes por afio, en este estudio se reporta un aumento del doble de pacientes, y
esto es probablemente debido a que los pediatras piensan mas frecuentemente en el
diagnostico de ATR.

El 52.1% (48 pacientes) correspondié al género masculino y 47.8% (44pacientes) al
genero femenino. De los 45 pacientes con confirmacion diagnostica se clasificaron de
acuerdo a los tipos de ATR obteniéndose 13 (14.1%) casos de ATR proximal, 32
‘34.7%) ATR distal, de esta ultima solo 16 ATR distal clasica, 10 son ATR Distal
hiperkalémica o tipo IV, 6 casos de ATR tipo Mixto.

Los pacientes con diagnéstico de acidosis tubular renal presentaron las siguientes
manifestaciones clinicas predominando: peso bajo, talla baja, hiporexia, vomito, reflujo
gastroesofagico aunque en la mayoria de la literatura no hay estadistica exacta son
predominantes estas caracteristicas clinicas y en menor proporcion poliuria, polidipsia
e infeccion de vias urinarias, sin embargo en la revision de la literatura no se encuentra
la alergia a la proteina de la leche vaca (APLV) como un dato clinico de sospecha de
ATR, pero el estado de nutricidn principalmente en pacientes con desnutriciéon severa
o cronica se ha documentado ser una causa secundaria para ATR, y los pacientes con
alergia a la proteina de la leche de vaca cursan con desnutricién considerandose la
presencia de ATR secundaria a desnutricion, en el presente estudio, se relaciono la
presencia de ATR con APLV en 6 pacientes de los cuales 5 presentaron desnutricion
cronica y solo 1 paciente con desnutricion leve, lo cual correlaciona ATR secundaria a
desnutricidén, y se descarta que la alergia a la proteina de la leche sea un factor

condicionante de ATR.

En cuanto al estado nutricional, 50(54.3%) pacientes cursan con desnutricion grave, y
en algunos pacientes se presenta las diferentes modalidades de desnutricion vy
escasos pacientes presentan estado nutricional normal al inicio del tratamiento, sin
embargo la recuperacion durante el tratamiento de ATR con soluciones alcalinizantes,

se observa que solo 22 (23.9%) de los pacientes continian ain con desnutricién
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