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EZ Raqu4t4¢mo nenal anmanLo penzenece az gnupo

EL Raguditismo tiene Sﬁfa ntégu@ pala

bra {nglesa "Waichhen" que signifs “Se define
como La inadecuada mineralizacidn-del vsteodde en

el animal en crhecdmiento {2)

Bajo fa denomiuaciﬁnrdaGHﬁqéd£t£3mo nenal se a-
grupan diversas enfeamedades, algunas  sistémicas con invo-
Luecnacidn nenal y olnas primaniamente -nenafes gue fienen
como mandpestacidn clindca alguna gonma de osteodisirofia

nenal (1)

La primena descrdpedidn detallada del sindaome de
naqudiXismo fue por Dandel Whitlen en 1645 y Frances GLison
~en 1650. Fue durante La industaializacibén delf nonte de Eu
ropa donde Las ciudades ecstaban muy pobladas, ef polvo y
el humo reduclan La exposicibén a La Luz ultravioleta, se
obsenvd una incidencia dramdtdica de raquifismo conoedibndo-
se como "Enfermedad inglera". Pon Lo que en 1§22 Smadeckd
sugLnlé que esta enfeamedad se debfa a La poca exposicién
a Los nayos sofanes. En 1909, Schmonl nofaron en Los espe

cimenes de autopsias que Los cambios de ragquitismo eran



mds comunes en Lnvienno que envenano. En 1917 Hess y Un
gen descnibienon La prevencidn del naquitisme con La admf
nisinacLidn def acedite de higado. Entre 1922 y 1932 He Co
Llum y asociados alslaron vandias formas de vitamina D,
Mds tande se usd el aceite de higado en el raquitismo,
posteadonmente se ovbseavd que afgunos pacdenies eran ‘re-
frnactandios a La dosds usual de acediife de higado. En 1937
ALbright y colaboradores describieron que en tales pacdien
ted La causa de La enfeawmedad era un defecto aenal. Esio
abai6 un nuevo apartado en nuestho entenddimiento de estas
engenmedades metabblicas y La Ldentifdicacibn de oinas cau
sas metabdficas de nagquitismo {3) . Dent en 1952 hizo u-
na clasificacién del naquitismo debido a excreeibn tubu-

Lan nenal defectuosa.

Las causas de naquitismo son: nutnicdonal, dend
vado de La mala absonrcifn, secundanio al uso prolongado
de anticonvulsivantes y naquitismo nenal, Las principales
son: nutndicienal aungue acituafmente es raxna y el rnaqudfdlld

mo nenal que es el que interesa (4)

EL Raquitismo nenal se clasifica en: Padimarfo y
Secundandio. En el naguitdismo aenal paimanio La concentra
eibn ibfnica de fosfatos y caledio en el Liquido extracelu-
Lan se afecta zn forma dinecia, en cambio, en el rnaqudi-

tismo nenal secundanio esta concentracibn se agecia Lndi-



también feamado "refractanio”, famitian" y

"diabeztes de fosfatos’ y b),-»ﬁ&' o dccﬁmico de-

pendiente de La vitamina D

En el Raquitismo nenal secundario se encueninra
La insufdicdiencia nenal enbnica, acdidosdis Zubulan distal, hi

percaleiunia ideopdtica y sindrome de Fancond (7).

Aungue es relativamenie ranro, es La forma mds co
min de Raguifismo que nesulia del mal funcionamiento de Los
tubulos renales en ausencia de alteraciones patolégicas ob-
vias, segdn Lo mencionan Toblfern, Wintens, Dancasfen, Jack--

son, Dent y Harnnds (4).

EL Raquitismo nenal hipodosfatémico se hereda en
jonma dominante Ligado al sexo en La mayorla de Los casos,
en algunos puede sen esponddico. La teonia mds acepiada
es que ef degecto padmanio se  encuentra en el trhans
pornte Zransepiteliaf de ornZofosfatos Zanfo a ndivel
tubulan nenal como inzestinal ef cual no depende de La ac-
eibn de La pahathonmona (PTH). Recientemente hay eviden--

cias que sugienen que hay defecto ztubulan en La regu-



Lacibn de"Ca:Athé§14gd¢ﬁ1‘QSfﬁZdﬁqxiuiiaﬁinavvill;9,13,-

18)

EL RaquitiKmé:ﬁendltaeﬁeﬁdieﬁzeAdé La vitamina
D, se Zrnasmite en fonma autosbmica necesiva y se clasifsl
ca en dos tipos: Tipo 1 el cual se ha sugerido -debido-a
aftenacién del metabolismo de vitamina U por deficiencia
de 25 hidroxicolecaleiferol-1-hidroxilasa en rifon {(2) y
el Tipe T1 en el cual hay nesistencia a Las acciones pe-

aiférnicas de 1,25 hidroxivitamina D3, no es un defecto

en La sintesds (5,8,18).

Las mandfestaciones clinicas son: talla baja,
detensibn del crecimiento, retraso en La denticidn, de-
joamidades craneales {craneotabes, prominencias fronta-
Les y pandetales), deformidades de miembros infendiones
{anqueamienzto de didfisis femonral, Ziblial y peroneal:
genu valgo 6 varum), dificuliad en La marcha, nosanio
naquitico, ensanchamiento de Las epflfisis de mufiecas ¢
tobillcos. Estas manifestaciones apanecen af aiio de e-
dad en ef Raquitismo hipofosfatémico, en cambio, en el
Raquiitismo hipocaleémico aparecen antes de Los dos afos
pudiendo ocurninr desde Los ires a cuairo meses de edad
manifesidndose como hipotonia, debilidad musculan, re-

traso moton y cadlsds convulsdvas (4) . En el Raquitis-



mo hipocaleémico:Tipo 11 Q¢aéidnd£meﬂtg!$g phd@énia‘azg

pecia (8,12, 14,15}

Laboratonialmente en el Raquitismo hipofosfaté
mico hay: hipodosfatemia, aumento de La fosfatasa alca-
Lina y de La excrecibn uninania de fosfatos, disminu-
cidn de La neabsoncdibn tubulan de fosfatos. EL caledo
sénico, electrolitos séricos, gasometrfa y depuracidn
de creatinina son normafes. Puede veasionalmente phre-
sentan glucosunia. En el Ragqudtismo hipocaleémico hay:
aumento de La 4osfatasa alealina y de La PTH, hay dismi
muncifn del caleio s€rico y en ocasiones aminocaciduria
{1,2,4,12,15) . Radiolégicamente presenta: ranefaceddn,
acopamiento, esplculas conticales, deshilachamiento,
puede presentan fractunras, pseudofracturas y deformida-

des de extremidades (2, 3, 5 )

EL diagnfsiico se efectda con Lo anies mencdo-
nado. VE£ tratamiento en el Raquitismo hiposfofatémico
es con suplemenios de 4osfatos, vitamina D y gluconaio
de calcio. En el dependiente a f£a vitamina D es con es.-

ta. Y coaneccdbn quindrgica cuansoe se requdlena (1)



ENUNCTADO DEL

PROBLEMA™



Tomando. en cuenta‘ﬂo”anteﬁiqm, se considend La -

sigudiente pregunta como el pnabﬁéma'de LﬁvebiigacéJﬁ?

1).- & Como se ocbornddé el Raquitismo renal prima
nio en el Hospital Infaniilf del Estado de

Sonora [(H.TI.E.S.) ?

De ésta pregunta se desprende una senle de Lnte

nrnoganies que son complementanias del problema de Lnves-

-

tigacibn,

1.1} .- 4 Cudl fue La incidencia del Raquifismo

renal primanio en el H.I.E.S. 7

1.2).- 4 Cudles fueron Las manifestaciones celind

cas ?
1.3).~- 4 Fue adecuado el traitamiento?

1.4}.--4 Cudl fue La evofucibn de Esi0s casos?



 PROPOSITOS V. NECESIDADES

LLDEL

CESTUDIO



Se ha mencionado gue aungue s0n caso0hs aanos he
neditandios, son La foama més comdn de Raguifisme xenal
que hesulta del mal funcionamiento de Los Tdbulos hena-
Les, pon Lo gue conoccdlendo un adecuado abordafe y mane-
jo del mismo, send de utilidad para facifitar el estu-

dio y thatamiento de nuevos cairos.



ALCANCE V. LIMITACIONES DEL

ESTUDIO



Se nealdizd nevisidn de Los expedienzes de pa-
cientes que presentaron Raquifdismo izenal pidimasnio en el
CHIT,VEIS., desde 1976 a 1990. Siendo este Hospital de

Tancern Nivel.

Las Limitaciones como es un esiudio retrhospec
tico, senfan exdmenes de Laboratorioc que no fueron efec-
tuados, suspensdin del tratamdiento por paste de Los pa-
cientes o gque no hayan LLevado seguimiento de estos pon

miltiples causas,



PROCEDIMIENTOS



EL uniuenbo,dél estudio duenon Los expedientes
. de pacientes con diagnbstice de Raguitismo renal piima-
nio, gque se encontranon en ef anchivo clindco de este
Hospital.
Se tomaron en cuenta Los sigudlentes datos: sexo
edad, talla, manifjestaciones clindcas, hallazgos de La-
boratornio y gabinete que LLevarcn a hacen el diagn6sti-

co.

Los nesultados se analizaron en porceniajes ¢

de presentan tablas de fipo univariable.




0BJETIVOS



).

z).

302

4).

5).

Conocer La frecuencia de Raguitismo renal

pnimanéd en’el H.T.E.S.

i

Analizan Las manifestaciones clindicas que

presentaron eslos pacdientes al momento de
su Lngreso al hospital.
Conocer Los estudios de Laboratonio y ga-

bénete,uti&iéadcb en el diagnéstico.

Conocer el Tratamdiento instituldo y La e-

volucibn clindica en nelacidn a éEste,

Comparar nuesira experiencia en ef hospi-
tal en nelacién a Lo estuddiado por oinos

Lnvestigadones.



RESULTADOS



En Ea nev;ALén eﬁeczuada de 19758-1990, znconznar

mos:: cuatno caA d RaquLtLAmo nenat pn&manLu en et

-H. I E s de £oa cuaﬂea‘inab 5ueaon RaquLi&AmO h&poéoaﬁa

'tém¢co y uno RaquLtLAmo hipocaleémico.

En cuanto a La edad y sexo de piresentacdibn Lnes
juchon del sexo masculino y uno del sexo femenino, encon
trdndose que La edad vanid de dos a sieie afos {cuadro

11

CUADRO T
EDAD ¥ SEXO EN 4 NINOS CON RAQUITISMO RENAL PRIMARIO

CASO - . EDAD SEXO

(ANOS] H F
1 2 1
2 3 1
3. 6 1
4 7 1

FUENTE:ARCHIVO CLINICO DEL H.T.E.S.

Dentrno de Las manifesiaciones clindlcas se pre-
sentanon: Zalla baja, detensibén en el crecimiento, de-
jormidades de miembros Lnfernicrnes y rosahdio raquitico-
en el 100% de Los casos, dificulzad de La marcha en eh
75% y retraso de La denticibn y defoamddades crancales

en el 50% de Los casos (cuadro 2)



PORCIENTO

- Takla baja S 100
- Detensdién del , :

crecdmiento - ol 4, 100
- Deformidades de

miembhros

ingendiones 4 100
- Rosanio raquitico . 4 . 100 .-
- Dificultad en La

marcha 3 75
- Retraso en fLa L

denticibn 2 50
- Deformidades

chaneales 2 50

FUENTE: ARCHTVO CLINICO DtL H.T.E.S.

En Los datos de Laboratonic obienidos presenta-
ron hipofosjatemia y aumento de La josfatasa alecalina en
el 100% de Los casocs; Los electrnoldtos séndicos, gasome-
trnia y depunacién de creaiindina fucxen noamales en el
100 $ de Los casos; habiendo disminucién en La rheabaoa-
cibn tubulanr de 4oshatos en el 75%, siendo noamal en el

25% de Los casos. EL calelo sérdico 4ue noamal en el 75%



y en ed 25% esiuve disminuido; né ‘presentaron aminoacidu-
nia el 50% (s0fo en dos casos se neafiz6 estal, y La PTH
fue noamal en el 25% de Los casos [s0fo se efectud en un

caso}. {cuadro 3}
CUADRD 3

LABORATORIO EN 4 NINOS CON RAQUITTISMO RENAL PRIMARIO

Ne. CASOS - PORCIENTO

- Hipofos{atemia 4 100
- Aumenteo de La

gos fatasa alecalina 4 100
- Electnrolitos sénicos

noamates 4 100
- Gasometnia noxamal 4 100
~ Depuracibén de

cheatindina 4 100

noamal

- Reabsorcidn tubulax
de fosdatos

disminucidn 3 75

noxmal 1 25
- Cafecdo s€rico

noramal 3 75

disminueidn ! . 25
- No aminoacidunia* ? 50
- PTH*

nermal 1 25

* colo se edeciul en cstos casos.
FUENTE:ARCHIVO CLINICO DFL H.I.E.S.



En £o¢ da¢aé a d&a 6g¢c04 Ae p&aéentama Y

RADIOLOGTA EN

PORCIENTO

-~ Deshilachamiento T4 ii, “loo
~-Desviaciones en genu L

varo o vafgo 4 100
- Fractunas o

pseudofractunas 2 50
- DPeformidades en

crdneo z .50
- Espiculas

corticales 0 0

FUENTE: ARCHIVO CLINICO DEL H.T.E.S.

EL tratamiento dado en Los itrnes cascs de Raqud-
tismo hiposfosjatemico fue: suplemenicede fodfatos [de 1 a
4 ghramos al dia de 46s4ono elfementall, vdiiamina D {dosis
de 10,000 - 50,000 UT/dia), para prevenir La hipocalcemia

como consecuencia de La admindisiraciln de 4esfatos v gluco



nato. de calfeio é:dcgibiaéiidd”bBkadid”. Enun so0lo ﬁabc:
e efectud aéteazomidkpaiafcbnhctciﬁn quihdnéica de £os de
fectos Gseos. Nehermas de toman en cuenta que se debe sus-
penden el tratamiento de vifamina 0 pen Lo menos de 4 a 6
semanas antes de La operacidn para eviiar cefelificacdiones
metastdsicas {4). EL tratamfento de Ragqudiiisme hipocaleé-

mico 4ue con vi{tamina D a dosis de 5,000 UT/dia.

La evolucddn de Los cuatrio casos es La sigulen-
fe: en Los tnes casos de Raguifismo Kenal hipofosjatémico
ha sido buena, en unc de eflos requindld dos nedngresosd pon
acentuarnse Las mandfestacdenes clindcas por haber suspendd
do ef tratamiento pero acfuafmente se evcuentia con buena
evolucibn, y el dnico caso de Ragquitismo hipocalelmico se

ignora ya que no velvid a La consufta exfenna.



DISCUSTON



phimanioren et H;f:E
como se habia abordad
casos que se pne5eht¢hon, ' ngresanon como probable ra
qudltismo henal y Adlb;' thoftomﬁ antropatia en estuddo.

La anidencia 5ue de un caso de Raquifdismo nernal
primanic por cada 15,187 casos de egresos en el hospdtal y
un caso por cada 1,442 de Los egresos en el servdicio de me
dicina inteana, con Lo cual se corrobonb que es un padeci=
miento raho y es La forma mds frecuente de Raquiilsmo que
resulta del mal funcionamiento de Los tubulos renafes en
ausencia de alteracdiones patoldégicas obvias (4} .

Las mandfestaciones clindcas que se observaron
a su Lngreso son Las mencionadas en La Liternaturna (1,2,4,
16,17,). VvV Za edad de aparicidn fue eninre uno y cuairo a-

fos de edad.

Los nesultados de Labonratonio y gabinete que se
realizanon fuenon suficientes para establfecer este diagnés
tico, aungue hubiese sido de ayuda también La deteaminaciln
de aminoaciduria y nivefes de PTH de Los cuales La primera
e nealdiz6 solo en dos casos siendo negativa como es de es

peranse en Los casos de Raqudtismo hiposgosfatémico Lo mis



mo que La detenrminacidén de PTH-s0Lo efectuada en un caso y
estando en niveles noxmales. De cualquien manera estos ne
sultados concuendan con Lo hasta hoy escrito sobre el tema

(1,2,4,17).

Lo nuevo que se ha observado es que £os casos
de Raquitismo hiposfosfatémico sufren frecuentemente de in
deceiones segin Lo nefiene Kitajama y colaboradonres, ponr
Lo que efectuaron un estudio de sels casos de este Lipo de
Raquitismo en el depantamento de Medicina Interna de La
Univensidad de Kagoshima en Japdn y se valoré La funcién
inmunolégica de dedis casos antes y después del tratamiento
con I alfa - hidroxivitamina D encontrdndose que fa activi
dad de Las céfulas Killen edtaba disminuida antes del tra-
tamiento y La adenosina deaminasa estaba elevada, despuls
del tratamiento 4e obsenvd que disminuyl La susceplibilfi-
dad a Las {nfeccdones por aumento en La actividad de Las
células Killen y disminucién de La adenosina deaminasa.
Esto sugdiere que La vitamina D juega un papel 4importante.
en La funcidn inmunoldgica de Las células Kiflen (11). En
nuestno estudio Los pacienies no presentaron cuadrnos infec
cL04804 .,

Los datos nadiolbgicos también concuerdan con La

Liternatura como son rarejacedén, deshilachamiento, fraciu-



nas, pseudogractunas y defonmidades de miembross {ngeriones

( ::’1 2;4) '

Debemos mencionan que se debe hacer diagnfstico
difenencial con el Raquizismo nenal secundandic donde se en
Ccuentnan como causas de este a La fnsuficiencia nenal cad-
nica dende La §iftracibén glomerular esta disminuida, hay
acidosdis metabdlica, hipccaleemia y aumenito de La fosfata-
sa afcalina y de 4osfates. Otna serdia La acddosdis tubulan
renal en La cual fa filtnacdién gﬂcme;uﬂa& puede sen noamal
0 estan disminudlda, hay acidosrdis metabélica, el calcio y
el fdsfono s€rnicos pueden esiaxr normales o disminuddos. En
el sindrome de Fancondi La {4Linacidén glomenulan puede sexn
nonmaf o estarn disminufda, hay acidosis metabflica y La a-

minoacd{dunia es positiva (cuadrc 5).



 ESTRTESIS Mo ey
SAUR DE 1 afsumag).

EDAD" ~ HERENCTA

{AROS) G. aa. Ca. P.
TIPO PE
RAQUITISMO
Carencial vardiable No o N No ;.éf'% ;‘+ “No N/+ N/+ N/+
Hiposgos-
jatémico Dominante i s RS
resisit. Ligado ak N Now oNf=r=i+ - No  N/+ N o+
vitamina D 1-2 sexo : PR
Dependien
te 1 autosbmica ity :
vitamina recesdva N - No: =" No N/+ N/+ N/+
1RC variable - S - 4 ¥ N N N/+ N/+
23;gzzﬁé autosfmica
distal 1-2 dominante o N/- Si& N/- N/- N/+ Ne N N/+ N/+

- esporddica

Sindrome de 1-2 autosbmica :
Fanconi receslfva N/- Si& N/f- N/=- + SL o+ N+ o+
fipercal- 4 No N N/- N/- N/+ No N + o ON/+
clundia ) : :
N= nonmal +=aumeniado -=disminuido F.G.= {§iltnacién glomerulan
~AM.= acddosis metabblica Ca.= caledo P.= 46sdono FA.= fosfatasa af
calina G.= glucosa aa.= aminoacidos

*al inicio de Las mandifesiaciones clindicas
Fuente: Texfo nefrologia de Gondiflo



TEL t&atamientg,ddd&;eh?ta }tnez:bacienteb con Ra

quitismo hipofosfatémico hh"  suplementos de

fosfatos mono y dibdsico étacbgikigdiﬁiciélen 5dnma gra-
dual hasta LLegar a uno é é@&{no'gnamaé de §6sfonc elemen-
tal al dia. Ademds se dio vitamina D a dosdis alzas de
10,000 a 50,000 Ul/dia ya que en €stos casos son resfsten-
Zes a Las dosis habituales de esta y se da para prevendis
La hipocalecemia como condecuencdia de La administracidn de
fosgatos y pon dlLtimo: gluconazo de caleic a dosis de 100
mg-k-dia Lo cual esta de acueado con Lo hasia hoy escaito

(1),

En Franecia Balsan y Tieder en La Univeadidad de
Descartes, efectuaron un estudio para comparar La Linea de
checimiento con tres negimenes de thafamiento diferentes
efectuado en 40 nifos con Raquitismo hipoposgatémico. To-
dos Los negimenes ftuvieron {fospato ornal (1 g al dia). EL
tratamiento 1 se Le dic vitamina D (0.5-2mg/dfa), al Zrnaita
méento 2 se dio caleddiol (50-200 ug-dia) y el tratamiento
3 se dio 1 alfahidnoxivitamina 03 (1-3ug-dfa). Se observd
supenionridad con respecto a La velocddad de creedmiento con
el trnatamientoe 3. Con el trafamdento 1 y 2 La esiaturna en
La pubenitad 4ue conta y con el Zratamiento 3 fue normal
(6).

EL tratamiento del caso de Raquiiismo hipocaleé-
mico no fue valorado ya que no se sLguid. Se nrefiesre que

v



-27-

el Raquit@imd'hipdcd£c¢MLéo:iipoill’nequie&afatza$‘d0éib
de vatam&na 0 ALendo habta 700 000 UZ/dLa En un esiu-

dio egectuado en’ Ttho pon Takeda y colabonadoneb ein La

Univensidad de TohuAhLma ée dLO manejo a doA henamancs con
vitamina U con do&&é de 50, 000 UI/dLab pan dos anios no xe
cunniendo pon 14 afios de&puéb;de La suspensidn de £a zena
pia (7)., Tambifn se mhncéana‘en otno estudic efectuade
por el mismo auton a thres pacienfes con este mismo Lipo
de Raguitismo buena respuesta al tratamiento con 1 alfa
hidroxivitamina P3 a dosds de ug/k/dia {10). En el Ragqud
tismo hipocaleémico tiﬁo'1 La dosis de vitamina D es de

5,000 - 15,000 Ul/dia [1-2}.

AL dan vditamina U se aumenta £a excaecddn uring
nia de caledo, el cual £€ega a Lo noamal en cuatro sema-
nas pon Lo que ya que se aproxime a Lo noamal se debe ddis
minuis La dosdis ya que se puede presenztaa hipernvitamino-
845 de vitamina D lanorexdia, nadseas, vamitos, hematurnia
ccasional, poliunia con hipostenuaia yagravamienio de £Las
altenaciones esqueldticas), vsio se cbsenva cuando Los va
Lones uninanios de caledLo estan de tres ¢ mds derfvacdones
standan arsiba de Lo noamal., Afxededon de Los 12 mg ocu-
ane nedrocaledinosdis y con 16 mg calediflcacidn metasidsica

19).



. CONCLUSTONES



Con todo' Lo anteafoamente mencionado se concluye:

1).-

2).-

4).-

"Los casos que se han presentado de Raguitismo
qenal primasio en el HIT.E.S., en ef pericdo

‘han sido bien abordades. Esto se explica por-

que en neneral en este Estado se consumen ald
menfos que contdlenen calclo, ademds Las perso
nas fienen exposdedén a Los rayos solaxnes pon
Lo que ef Raquitismo nrenaf padmandio es raxo,
por Lo tanto anfe un pacdlente que presente da_
tos de Ragudiismo se descaria come primera po-

sibilidad al RaquLtismo ~enal.

Los exdmenes de Laboratonio aunque no han s4ido
completos son suplcientes parna LLegar al diag-

néstico y descarntan otaas causas de Raguitismo.

EL tratamiento admindsinado ha s4do eficaz en

el control de esios pacientes.

La evolucidén ha sido buena.
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