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HIPERAMONIEMIA NO CIRRQTICA CON FUNCION RENAL
NORMAL COMO INDICACION DE DIALISIS. REPORTE DE

UN CASO

NON-CIRRHOTIC  HYPERAMMONEMIA  WITH NORMAL
RENAL FUNCTION AS A CRITERION FOR DIALYSIS. CASE

REPORT
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ABSTRACT

Hepatic encephalopathy is a
common condition in patients with
liver failure, mostly cirrhotic
patients, caused by high levels of
plasmatic ammonia. Like any
metabolite in the body, its
homeostasis is determined by the
balance between production and
elimination. This case presents a
52-year-old male with non-
cirrhotic hyperammonemia and
normal liver function, with
portosystemic ~ vascular  mal
formations requiring hemodialysis.
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RESUMEN

La encefalopatia hepéatica causada
por el aumento de amonio en
sangre es una condicion frecuente
en pacientes con insuficiencia
hepatica, en su mayoria cirroticos.
Como cualquier metabolito del
organismo, su homeostasis esta
dada por el Dbalance entre
produccion y eliminacion. En este
caso se presenta un varén de 52
afios con hiperamoniemia de causa
no cirrética y con funcion hepética
normal, con  malformaciones
vasculares porto-sistémicas, que
requirid tratamiento dialitico.

Palabras Clave: Hiperamoniemia;
dialisis.

INTRODUCCION

El amonio (NH4+) es un
compuesto cuya acumulacion es
toxica para las células,
principalmente para el SNC @),
motivo por el cual hay varios
mecanismos homeostaticos con
capacidad de metabolizarlo y
eliminarlo por distintas vias. El
primer 'y m&s  importante
mecanismo es a través del ciclo de
la urea en el higado, donde el
producto de degradacion de
aminoécidos, entre ellos el
amoniaco, es metabolizado a urea.
Segundo, la sintesis de glutamina a
partir de glutamato y amonio @,
que se produce en varios tejidos
del cuerpo ademas del higado. La
produccion  periférica  toma
relevancia cuando el higado es
incapaz de llevar a cabo su funcion
adecuadamente. La sintesis NH3
ocurre a partir de diferentes vias a
saber, el catabolismo proteico, el
desdoblamiento de la urea por las
bacterias intestinales productoras
de ureasa y el uso de glutamina
como fuente de energia en el
intestino. A nivel renal, el rifion es
capaz de transformar la glutamina
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plasmaética en glutamato y amoniaco, que en
los thbulos se transforma en amonio luego de
la adicion de un protén, participando en el
equilibrio acido base @. Estos mecanismos de
eliminacién de amonio se ven afectados por la
acidosis (aumento de eliminacion) y alcalosis
(disminucidn de eliminacion).

CASO CLINICO

Paciente varon de 52 afios con antecedentes
de comunicacion interauricular tipo ostium
secundum, fibrilacion auricular y un accidente
isquémico transitorio reciente previo a la
internacion, para el cual fue medicado con
atorvastatina 40 mg/dia. Consulto al servicio
de guardia por presentar debilidad en los
cuatro miembros, con aumento de CPK de
hasta 72.563 unidades/l y con creatinina
plasmatica de hasta 1.8 mg/dl, interpretado
como rabdomidlisis secundaria a estatinas y
lesion renal aguda KDIGO 1. Al no poder
descartar miopatia necrotizante, recibio
pulsos de metilprednisolona y
gammaglobulinas.

Posteriormente, ya con cifras de la funcion
renal normalizadas, el paciente presento
deterioro del sensorio, dismetria, conductas
inapropiadas, bradilalia, discurso incoherente
y asterixis bilateral para el cual se descartaron
causas anatomicas con TC de encéfalo y
RMN de encéfalo, puncién lumbar con una
presion de apertura de 9 cm H20 (VN: 7-18)
y un EEG con lentificacion difusa.

Se solicité medicion de amonio en sangre
con un resultado de 144 pmoles/l (VN: 16-60
umoles/l) diagnosticandose encefalopatia por
hiperamoniemia. A partir del diagndstico se
solicit6 ecografia esplenoportal que no mostro
signos de hepatopatia crénica y angioTAC de
abdomen que mostro la existencia de un shunt
portosistémico desde el tronco de la vena
mesentérica superior hasta vena renal
izquierda, con atrofia de la vena porta. Por
RMN el shunt fue descripto como una
estructura vascular de calibre similar a la
aorta, sin visibilidad de vena porta.

Se interpreté la hiperamoniemia como
secundaria al shunt porto sistémico, la cual en
condiciones normales era adecuadamente
controlada por su metabolismo periférico, sin
generar sintomatologia, pero al presentarse
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en el paciente una suma de situaciones
hipercatabdlicas desencadenantes, la
rabdomiolisis y el tratamiento con corticoides
a altas dosis (ver Tabla 1), dicho equilibrio
fue sobrepasado.

Inici6 tratamiento médico con L-carnitina,
benzoato de sodio, lactulosa y rifaximina y
dieta hipoproteica con pobre respuesta clinica
y posterior medicion de amonio plasmatico
de 317 pmoles/I.
hemodidlisis convencional, 3 dias seguidos
con sesiones de 2 a 3 horas de duracion,
con Qb de 200 a 300 ml/miny Qd de 500 ml/
min, con franca mejoria clinica. Cuando se
intentd suspender el tratamiento depurativo,
presentd recaidas del cuadro neuroldgico
por lo que se decidi6 continuar el tratamiento
hemodialitico de 12 horas semanales durante
3 meses. Al final de ese periodo, con
estabilidad clinica y descenso de valores de
amonio en sangre hasta la normalidad se
suspendi6 tratamiento, con posterior alta
médica.

Cabe destacar que durante el periodo de
tratamiento dialitico, en el contexto de
recambio de catéteres doble lumen, se
detectd también una anomalia del sistema
venoso central. (ver imagenes en pag. 222
“Imagenes en Nefrologia*)

DISCUSION

El  diagndstico de  encefalopatia
hiperamoniémica fue determinado por los
antecedentes clinicos de internacion por
rabdomidlisis, asi como por el estado
hipercatabdlico con aumento de productos
del metabolismo nitrogenado, el shunt
portosistémico detectado en los estudios de
imagenes y por los altos niveles de amonio
en sangre, aunque si bien las curvas de
amoniemia no pudieron trazarse por
limitacion de reactivo para el seguimiento
del paciente, el hecho de que la hemodialisis
haya mejorado el cuadro clinico termind de
confirmarlo.

Las causas de hiperamoniemia (Tabla 1)
(19 se asocian al aumento de produccién, o a
la disminucion del metabolismo vy
eliminacién; en nuestro caso hay
componentes de ambas entidades.
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Tabla 1. Causas no hepaticas de hiperamoniemia &9

Aumento de la produccion

Disminucion de metabolismo/eliminacién

Estados catabdlicos: quemaduras, trauma, inanicion

Trastornos del ciclo de la urea de aparicion tardia: precipitado
por una condicion estresante

Nutricional: nutricion parenteral total

Cirugia bariatrica: bypass gastrico

Infecciones: organismos productores de ureasa

Anatémico: derivaciones portosistémicas, derivacion urinaria

Musculares: convulsion, ejercicio intenso, rabdomidlisis

Antiepilépticos: valproato, topiramato, carbamazepina

Malignidad: mieloma multiple

Analgésicos: gabapentina, salicilatos

Drogas: esteroides, S-fluorouracilo, citarabina

Otros medicamentos:tacrolimus, ciclosporina, acetazolamida,
haloperidol

La sintomatologia de la hiperamoniemia
puede ser leve, como nauseas, vomitos, cefalea
y asterixis, hasta severos, como cambios del
comportamiento y deterioro del sensorio hasta
comay muerte 10,

Debido a que el amonio es una molécula de
bajo peso molecular (18,04 g/mol), con carga
positiva e hidrosoluble, con cinética de
distribucion alta, similar a la urea, y sin unién
a proteinas ), es un excelente candidato para
un filtro de dialisis convencional.

Si bien la bibliografia es escasa, todas
coinciden en que la modalidad de hemodialisis
convencional intermitente es la mejor
terapéutica, iniciando con sesiones cortas para
evitar el edema cerebral, continuando luego
con sesiones de 3 a 4 horas, tres veces a la
semana para mantener una adecuada
homeostasis. Con filtros de 1.9 a2.1 m2, Qb de
200 hasta 350 ml/min @y un Qd de 500 a 800
@4 la depuracién de esta molécula llega al
80% @, con un clearance que varia entre 225 y
265 ml/min.

La precision temporal para indicar el
comienzo del TSR es heterogénea ©® y con
poco consenso en la bibliografia @, sin una
base de evidencia sdlida. Algunos autores
consideran que debe iniciarse el TSR con
amoniemias >150 a 200pmoles/I1 y sintomas
@9 o con cifras > 300 pmoles/l
independientemente de los sintomas, con el
contexto clinico adecuado, siendo cada
paciente individualizado en la decisién, como
lo ha sido en nuestro caso. Estos valores de
amoniemia son los que se correlacionan con
edema y hernia cerebral ©,

Debido al alto volumen de distribucion de
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la molécula, posterior a las sesiones es
esperable un rebote y una cinética en serrucho,
similar a lade laurea®, por lo que inicialmente
es recomendable efectuar sesiones diarias
hasta la resolucion del cuadro agudo. Si bien
este rebote puede ser evitado con las terapias
de reemplazo renal continuas (TRRC), el
descenso del amonio es mas lento, por eso no
se recomienda en el momento agudo.

En conclusion, cada paciente con
hiperamoniemia debe ser individualizado en la
toma de decision de inicio de TSR, siendo la
hemodidlisis intermitente la mejor opcién y la
mas econoémica.
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