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RESUMEN

Introduccion: En los dltimos afios, se ha detectado el in-
cremento del nimero de casos con sospecha o diagnéstico
de acidosis tubular renal (ATR), que son enviados a los
servicios de Nefrologia Pediatrica, sin que se corrobore el
diagnostico. Objetivo: Describir la frecuencia de ATR en un
servicio de Nefrologia Pediatrica. Material y métodos: Se
realiz6 un estudio observacional y descriptivo de los casos
registrados en un periodo de seis afios en un hospital de
tercer nivel en Guadalajara, Jalisco. De expedientes clinicos,
se recolecto la informacion correspondiente a todo paciente
con ese diagnoéstico o sospecha de ATR. Resultados: De
un total de 96 pacientes, solo tres (3.1%) presentaban las
caracteristicas clinicas y bioquimicas compatibles con ATR
primario. Otros dos tuvieron ATR secundaria. En los 91 ca-
sos que se descartd ATR, en quienes solamente habia uno o
dos datos que podrian sugerir el diagnostico (principalmente
retraso en el crecimiento), y algunos nifios inapropiadamente
ya tenian tratamiento para ATR. Conclusion: Se encontré
que existen multiples casos con falsos diagnosticos de ATR.
Esperamos que esta informacion ayude para sensibilizar
al personal de salud para mejorar el proceso diagnéstico.

Palabras clave: Acidosis tubular renal, falsos diagnésticos,
retraso en el crecimiento, nifios.

INTRODUCCION

La acidosis tubular renal (ATR) es una tubulopatia rara,
la cual puede ser de origen primario o secundario. La
ATR primaria tiene cuatro tipos o formas de presenta-
cién.! La ATR tipo I o distal es la mds comun, la cual se
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ABSTRACT

Introduction: In recent years, the number of cases with
suspected or diagnosed renal tubular acidosis (RTA)
that have been sent to the Pediatric Nephrology services
has increased, but without corroborating the diagnosis.
Objective: To describe the frequency of RTA in a
Pediatric Nephrology service. Material and methods: An
observational and descriptive study of patients attended in
six years in a third level hospital in Guadalajara, Jalisco was
carried out. The information corresponding to all patients
with suspected or diagnosed RTA was retreived from clinical
records. Results: Out of a total of 96 patients, only three
(3.1%) presented the clinical and biochemical characteristics
compatible with primary RTA. Two more had secondary
RTA. In the 91 cases that RTA was ruled out, they only had
one or two data that could suggest the diagnosis (mainly
growth retardation), and some children were inappropriately
treated for RTA.Conclusion: It was found that there are
multiple cases with false diagnosis of RTA. We hope this
information helps to sensitize health personnel to improve
the diagnostic process.

Keywords: Renal tubular acidosis, false diagnosis, growth
retardation, children.

caracteriza por la incapacidad de acidificar la orina, dado
que existe un defecto en las células o-intercaladas del
tubulo colector cortical. La secrecion de hidrogeno (H+)
estd mediada por una ATPasa vacuolar (H+-ATPasa)
que transfiere H+ activamente a través de la membrana
luminal. Se ha descrito que las causas de esta enferme-
dad pueden ser por diferentes mutaciones.?*

El cuadro clinico se caracteriza por acidosis metabdli-
ca hiperclorémica y orinas alcalinas. La acidosis crénica
ocasiona alteracion en el crecimiento, lo que conduce a
los pacientes a talla baja. Por lo tanto, ante la sospecha
de ATR, se requiere obtener somatometria, gasometria
venosa, cloro sérico y examen general de orina.
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Tabla 1: Datos clinicos, analiticos y ecograficos de los tres pacientes diagnosticados

de ATR distal primaria y uno con ATR proximal.

Edad de inicio HCO, Cl-
Caso/sexo de los sintomas Datos clinicos (mEg/L) (mEg/L) Ecografia
1 Femenino 15 dias Vémitos 7.20 9.4 123 Nefrocalcinosis
Poliuria
Deshidratacion
2 Masculino 2 afos Diarrea crénica 7.33 16 118 Normal
Fallo de medro
Glucosuria
Proteinuria*
3 Femenino 4 meses Detencion del crecimiento 7.25 11 119 Quiste Unico en el rifidn derecho

ATR = acidosis tubular renal. * Compatible con una tubulopatia proximal.

En los ultimos afios, en nuestro pais, se ha regis-
trado un nimero desmedido de diagnésticos de ATR en
los servicios de Nefrologia Pediatrica. Por lo anterior,
diferentes grupos han emitido alertas, como la Fun-
dacién para la Acidosis Tubular Renal Infantil Mexi-
cana (FUNATIM),? el Centro Nacional de Excelencia
Tecnolégica en Salud (CENETEC)® y por el Instituto
Mexicano de Investigaciones Nefrologicas (IMIN).”

Si bien ya se han reportado estudios similares en la
Ciudad de México,>8 se decidié describir la frecuencia de
casos de ATR después de analizar los casos con sospecha
odiagndstico de ATR, que han sido enviados al servicio de
Nefrologia del Hospital de Pediatria del Centro Médico de
Occidente, ubicado en la Ciudad de Guadalajara, Jalisco.

MATERIAL Y METODOS

Se reuni6 a todos los pacientes menores de 16 afios de
edad, atendidos en consulta externa entre junio de 2013
y junio de 2019, que fueron referidos por sospecha de
ATR. Se incluyeron pacientes de ambos sexos, con o
sin alguna enfermedad agregada, inclusive en los que
se llegd a la conclusion de que la acidosis tenia alguna
causa secundaria. Se excluyeron los casos con infor-
macién insuficiente o que no completaron el proceso
diagnoéstico para confirmar o descartar ATR.

Del expediente clinico se registraron los siguientes
datos: estado de nutricién, de acuerdo con los percen-
tiles de peso y talla, asi como valores de pH, HCO3,
pCO2 de gasometria venosa, cloro sérico y pH urinario.

En particular, de acuerdo con la edad, los valores
normales de bicarbonato fueron de la siguiente manera:
< 2 anos: < 18 mEq/L, de dos a cinco afios: < 19 mEq/L
y > b5 afios: < 20 mEq/L; mientras los valores normales

de cloro sérico de 102 a 112 mEq/dL; por lo que se
considerd hipercloremia > 112 mEq/dL.

En todos los casos, el diagnéstico final se establecid
después de hacer una evaluacion clinica completa, y

Tabla 2: Padecimientos encontrados en 91

pacientes donde se descarto el diagndstico
de acidosis tubular renal.

Nifio sano 4
Talla baja constitucional

Prematurez

Hipotiroidismo

Desnutricion

Retraso en el desarrollo psicomotor
Nifio hipotdnico

Alergia a las proteinas de la leche de vaca
Sindrome de Angelman

Obesidad

Secuelas de meningitis aséptica

Rinitis cronica e hipospadias

Sindrome de Turner

Paladar hendido

Encefalopatia hipéxico-isquémica
Celiaguia

Inmunodeficiencia primaria

Microcefalia y cardiopatia

Diarrea crénica

Rubéola congénita

Linfedema

Escoliosis

Sindrome de Williams

Doble sistema colector

Deficiencia de hormona del crecimiento
Reflujo vesicoureteral

Hipopituitarismo
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tras realizar diferentes determinaciones de datos de presentaron los datos compatibles con ATR: talla baja
laboratorio, a lo largo de tiempo, asi como por la reali- y acidosis metabdlica con hipercloremia. Por tipo, tres
zacion de ecografia renal. pacientes correspondieron a ATR primaria (Tabla 1),
En los casos que se confirmo el diagnéstico de ATR y los otros dos a ATR secundaria, uno por enfermedad

se incluy6 informacién especifica sobre su evolucién. renal crénica y el otro por quimioterapia.
En 91 (94.7%) pacientes se descarté ATR, durante
RESULTADOS un promedio de 11 meses, con un minimo de cuatro
meses y un maximo de 72 meses, periodo en que se
En el periodo de estudio, hubo 101 pacientes, en cinco llevaron a cabo vigilancia del crecimiento y evalua-
de ellos no se concluy6 su estudio, por lo cual se analiza- cién de examenes de laboratorio de manera seriada.
ron 96. Dentro de este grupo, solamente cinco pacientes En la Tabla 2 se citan los diagnésticos finales de
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los nifos falsamente diagnosticados de ATR, siendo
la mayoria considerados como nifios normales. En
cuanto a sus caracteristicas, fueron 49 nifias y 42
nifios y, de manera interesante 50 (54.9%) tenian
talla normal para su edad (Figuras 1y 2). Antes del
envio a nuestro servicio, hubo pacientes que estaban
recibiendo bicarbonato via oral (0.1-0.3 mEq/kg/dia),
y estimulantes de apetito (ciprolisina). Como parte
del protocolo para determinar si tenian ATR, se
suspendi6 todo tratamiento.

En cuanto a los resultados de laboratorio de ga-
sometria, 70 pacientes (76.9%) mostraron niveles de
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HCO3 < 18 mEq/L, y 24 pacientes (26.4%) con pH <
7.35. De estos ultimos, 18 también tenian el bicarbo-
nato < 18.0 mEq/L. En 26 pacientes habia datos de
alcalosis respiratoria compensada y 14 con alcalosis
respiratoria descompensada, y 13 (14.3%) pacientes
tenian gasometria inicial normal

Con respecto a hipercloremia, sélo hubo cinco
pacientes (5.5%), tres de los cuales tenian acidosis
metabdlica compensada. En estos dltimos tres pacien-
tes, ninguno tuvo el pH urinario > 6, dos tenian una
talla normal y uno fue diagnosticado con sindrome de
Angelman.
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DISCUSION

En este estudio, encontramos que 94.7% de los pacien-
tes enviados por sospecha o diagnéstico de ATR tenian
un diagndstico erréneo. Del total de pacientes referidos
a nuestro servicio, estos casos representan de dos a 14
casos nuevos cada mes.

La mayoria de los casos en los que se descarté el
diagnostico de ATR, fue porque no se realizé el analisis
del crecimiento, de datos gasométricos, electrolitos
séricos (particularmente cloro) y el pH urinario. Sin
embargo, dado que es posible que se presenten al mis-
mo tiempo una o més alteraciones que pueden hacer
pensar la existencia de ATR, se recomienda la toma
de dos o mas estudios de laboratorio, para comprobar
su persistencia y entonces si documentar de manera
fehaciente que se trata de ATR,® y no de acidosis tu-
bular renal transitoria o sindrome de Lightwood,? o de
una variante de ATR proximal que puede ocurrir por
inmadurez del trasportador NHE-3.10

En la mayoria de los casos de acidosis, ésta es
secundaria a problemas urolégicos, farmacos usados
en oncologia o por enfermedad renal crénica.!! Es im-
portante destacar que no se debe confundir la forma
transitoria con la forma parcial o incompleta, en la cual
los pacientes con nefrocalcinosis presentan un defecto
parcial en la excrecion de hidrogeniones, caracterizado
por una incapacidad para descender adecuadamente
el pH urinario (> 5.3) tras la sobrecarga de cloruro
amoénico, y en ausencia de acidosis sistémica.!?

La alta frecuencia de falsos diagnésticos de ATR
posiblemente se relaciona con la falta de conoci-
miento por parte del equipo médico, para integrar
los datos clinicos clave.l®> Como se sefiald, en méas
de la mitad de la poblacién el crecimiento no era
normal. Aqui es donde inicia el problema: los padres
consultan al médico al ver que su hijo no gana peso;
posteriormente, al detectar niveles bajos de bicar-
bonato se puede pensar en ATR. No obstante, en
muchas ocasiones se trata de una aparente alcalosis
respiratoria compensada o descompensada, segin
los valores de la concentracién de pCO,. Ademas,
se debe recordar que los gasémetros no miden la
concentracion real de bicarbonato, ya que se calcula
a partir del valor de pH y de la pCO,,

Medeiros y colegas, en 2016, reportaron que de
170 pacientes diagnosticados de ATR en la Ciudad
de México, sblo tres presentaron la enfermedad.!?
Los diagnésticos més frecuentes de los 167 nifios res-
tantes fueron similares a los descritos en la Tabla 2.
En 2014, Guerra y su equipo publicaron los primeros
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pacientes mexicanos con ATR diagnosticados con la
ayuda de pruebas de acidificacién (pCO, maxima).
Un afio después, el mismo grupo, reporté que 26 de
30 nifios remitidos para descartar ATR tenian una
capacidad de acidificacién normal.®!* De manera
interesante, a ninguno de nuestros 91 pacientes con
una falsa ATR, se le realiz6 pruebas de acidificacion.
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