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INTRODUCCION

La acidosis tubular renal, es una enfermedad que frecuentemente se va a
presentar en nifios desde los 6 meses que es comunmente cuando los
padres se daran cuenta que lo padece. Existen reportes que mencionan
que el nifio crece normal hasta esa edad y después de esta edad el nifio
se estanca en peso y talla.

En este momento empieza a referir reflujo y no ingerir alimentos, es por
ello que no gana peso o talla, es importante hacer énfasis en la talla y la
alimentacion del recién nacido ya que estos pueden ser los signos
caracteristicos que ayuden al paciente a salir con mayor éxito de la
enfermedad.

Actualmente existen pocos casos que reportan pacientes adultos con esta
enfermedad, pero debemos mencionar, que existen variaciones de ella, y
aunque la ATR I, es la mas frecuente y que menos riesgos presenta,
también, existen casos de ATR IV, que es en donde hay que tener mayor
precaucion, debido a que es de origen genético ya que podria no
desarrollarse en los primeros afios de vida.

La acidosis tubular renal es una enfermedad poco frecuente en México,
sin embargo no existe una gran difusion acerca de esta enfermedad, es
muy comun que los pacientes acudan con varios especialistas antes de
llegar al indicado, y por lo mismo estar recibiendo el tratamiento
inadecuado.

Por lo que es necesario reconocer que en la mayoria de los casos el
paciente llegara con el diagndstico ya informado de que padece esta
enfermedad. Es nuestro deber conocer las condiciones normales que
debe presentar un paciente sano en boca, para asi poder darnos cuenta
de que tenemos una alteracién ya sea poco o muy frecuente.

En este trabajo se habla acerca de lo que es la ATR en sus diferentes
tipos, la manera en la que afecta al cuerpo generalmente, y por supuesto
sus manifestaciones bucales, en este trabajo también se menciona
acerca de como podemos tratarla y realizar un manejo odontoldgico
adecuado.
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SISTEMA RENAL.

El rifidn tiene la forma de una semilla de haba (alubia, judia o poroto) cuyo
hilio esta orientado medialmente, su consistencia es firme y su coloracion
en el ser vivo, rojo violacea, en el cual se describen dos caras, dos
bordes, y dos extremidades. !

Caras: La cara anterior es lisa, convexa en el sentido vertical y
transversal, esta ubicada en direccidon anterolateral, la cara posterior es
casi plana.

Bordes: El borde lateral, convexo, reune a las dos caras en una curva
regular, el borde medial, concavo, esta interrumpido por el hilio del rifion,
limitado por dos salientes, superior e inferior, que corresponden a las
extremidades superior e inferior del 6rgano; por un borde anterior, oblicuo
abajo y en sentido medial; y un borde posterior, oblicuo abajo y
lateralmente.

Extremidades (polos): La extremidad superior es ancha, redondeada, algo
inclinada en sentido medial, la extremidad inferior es mas alargada y mas
vertical. Cada rifibn mide de 10 a 12 cm de alto, 5 a 8 cm de ancho y de 3
a 5 cm de espesor en el adulto, el peso es de 170g. termino medio, el
volumen de ambos rifiones es sensiblemente igual. 12

/4- ————— A, suprarrenal superior —=
: -~ ———---V. suprarrenal =====""

__ Glandula suprarrenal -----
Extremidad superior del rifion —-
——————— Borde medial--------
---- A, suprarrenal inferior -- -~

Borde --
lateral

Cara anterior

Cara posterior

Fig. 1 Anatomia del rifién 2
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1.1.- Anatomia e histologia.

Los rifiones estan situados en las fosas lumbares, a los lados de la 122
vértebra toracica y de las dos primeras vertebras lumbares del peritoneo,
el rindn derecho esta algo mas abajo que el izquierdo: la diferencia de
altura es de media vértebra. ?

Los riflones estan separados de los 6rganos vecinos por una envoltura
fibrosa, llamada fascia renal, es una hoja conjuntiva desarrollada a
expensas del tejido extraperitoneal que rodea al rinidbn a distancia, y
constituye en él un compartimiento, la celda renal, en el borde lateral del
rifién, este tejido se condensa y se desdobla en dos hojas:

A) La hoja anterior de la fascia renal: (fascia de Gerota), delgada, esta
reforzada adelante por las fascias de coalescencia del peritoneo
posterior.

B) La hoja posterior de la fascia renal (Fascia de Zuckerland): es mas
gruesa y resistente. ?

Arriba; las dos hojas de la fascia renal pasan por adelante y por detras de
la glandula suprarrenal y se fijan en la cara inferior del diafragma, se
reunen debajo de la glandula suprarrenal y arriba de la extremidad
superior del rifion, formando la hoja interrenosuprarrenal, que separa a los
dos 6rganos, por este motivo, en los desplazamientos del rifidn no resulta
afectada la situacion de la glandula suprarrenal.

Abajo; las dos hojas permanecen independientes; no obstante, estan
unidas, por debajo de la extremidad inferior del rifidén, por tractos fibrosos
ininterrumpidos, que permiten el pasaje del uréter.

Medialmente; las dos hojas de la fascia renal se confunden con el tejido
conjuntivo que rodea a la raiz renal, tanto adelante como atras, lo que
cierra medialmente el espacio perirrenal en forma incompleta, la hoja
anterior se prolonga por delante de la aorta y la vena cava inferior,
mientras que la hoja posterior lo hace por detras. ?



Vena cava
inferior

Rifién

Vena renal

abdominal
Uréter

Vejiga
urinaria

Uretra

Creek

Fig. 2 Estructuras adyacentes al rifién 2

Las relaciones posteriores del riidén son idénticas a la derecha y a la
izquierda, son relaciones toracolumbares, de las cuales el rifidn esta
separado por el espacio pararrenal. ?

A) Espacio pararrenal o retrorrenal: esta situado por detras de la hoja
posterior de la fascia renal, esta hoja posterior se encuentra
interpuesta entre la celda renal y los planos posteriores, el espacio
pararrenal estd ocupado por el cuerpo adiposo pararrenal (de
Gerota). 2

B) Relaciones Toracicas: corresponden al tercio superior el rifidn
derecho y a los dos tercios superiores del rifidn izquierdo que se
aplican sobre el diafragma, por encima de los ligamentos arcuatos
medial y lateral, mas alla del musculo se encuentra el receso
pleural y luego la 112 y la 122 costillas, con el 11° espacio
intercostal, el pulmén que no sobrepasa hacia abajo el nivel de la
102 costilla, queda por encima del rifion.?

C) Relaciones lumbares: estan constituidas por las partes blandas
situadas entre la columna lumbar, la 122 costilla y la cresta iliaca,
medialmente se encuentra el musculo psoas mayor, cubierto por la
prolongacion de la fascia iliaca, en sentido mas lateral y posterior
esta el mulsculo cuadrado Ilumbar, cubierto por la fascia
transversalis.?
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Lateralmente la aponeurosis del origen del musculo transverso del
abdomen, reforzada por el ligamento lumbocostal, forma el fondo del
triangulo lumbar superior (cuadrilatero de Grynfelt) situado por debajo de
la 22 costilla y cubierto por los musculos oblicuo externo del abdomen y
dorsal ancho, entre los bordes de estos dos musculos, el oblicuo externo
por delante y el dorsal ancho por detras, y teniendo como limite inferior a
la cresta iliaca se ubica el triangulo lumbar inferior (triangulo de J.L. Petit).
en cuyo fondo se encuentra la porcién posterior del musculo oblicuo
interno. ’

Nervios y vasos cruzan en direccion oblicua la cara posterior del rifién, por
delante del musculo cuadrado lumbar: el nervio subcostal, los vasos
subcostales, y por debajo los nervios iliohipogastrico e ilioinguinal. 27

La 122 costilla, de longitud muy variable, se relaciona con la cara posterior
del rindn y desborda mas o menos sobre su borde lateral, segin su
longitud, se constituye o no en un obstaculo para el abordaje quirdrgico
del rifion desde la regién lumbar. 3

V. cava inferior - gm r=Aorta abdominal

107 costilla - -
Glandula suprarrenal derecha - - — - - - Bazo

Glandula suprarrenal izquierd
112 costilla - -z

Cola del pancreas
Duedeno --
- Rifién izquierdo

Rifion derecho - -

-~ Flexura duodenoyeyunal
12° costilla -~

- - Colon transversa

-~ - Extremidad inferior
del rifon izquierdo
Uréter derecho -
-~ Colon descendente

<. - - Apdfisis costal de
la 4" vértebra lumbar

= Uréter izquierdo
Colon ascendente -~

Vasos ilfacos comunes - - +— - Vasos lllacos comunes

Vasos iliacos Internos - - -~ Vasos ilfacos internos

Vasos iliacos externos s - Vasos iliacos externos
2505 | ornos ==

. . . . . 1
Fig.3 relaciones de los rifiones con las visceras vecinas

Relaciones anteriores vy laterales

A) Relaciones del rifidn derecho.

El higado; su cara visceral cubre los dos tercios superiores del rifion; se
trata de la impresién renal en el I6bulo derecho del higado, el peritoneo se
interpone entre los dos organos, hay contacto directo entre ambos cuando
la reflexibn del peritoneo se hace baja; se crea asi el ligamento
hepatorrenal, la flexura cdlica derecha: se relaciona con la parte inferior

10



del rifiébn, el mesocolon transverso estd separado del rifion
inmediatamente por la fascia retrocolica ascendente, en el mesocolon se
encuentran las ramas de la arteria célica medial, el surco paracdlico
derecho se interpone en el borde lateral del rifidn y la pared lateral del
abdomen, la porcion descendente del duodeno: se aplica por delante del
borde medial del riidbn del hilio y de la raiz renal, el abordaje
transperitoneal del rifidbn derecho exige el descenso de la flexura cdlica
derecha, el decolamiento coloparietal del mesocolén y por dltimo el
decolamiento duodenopancreatico.

g
Mg, — M. serrato posterior inferios
. |

. 1{‘ ,;...‘1 costilla

ot — Lig. lumbocostal
seccionado y reclinado

Aponeurosis del m. t :

—Triangulo lumbar superios

e |
Raiz vasculonerviosa —M. oblicuo externo del abdome

M. il stal lumbar e : :
V. iliocostal lumb M. oblicuo interno del abdomen

M. dorsal ancho - - >—
seccionado y reclinado

Apofisis espinosa - -%—
de la 5° vértebra lumbar

Fig. 4 triangulo lumbar superior y triangulo lumbar inferior. 2

B) Relaciones del rifién izquierdo.

Parte superior supracélica: corresponde al bazo, que se aplica sobre la
cara anterior y el borde lateral del rifion, parte media, colomesocdlica:
corresponde a la parte izquierda del colén transverso, provista de un
meso cada vez mas corto hasta la flexura coélica izquierda, fijada por el
ligamento frenocdlico, parte inferior infracolica: por intermedio de la
capsula fibrosa, de la capsula adiposa de la fascia renal de la fascia
retrocélica descendente del mesocolon que contiene los vasos colicos
izquierdos, el abordaje transperitoneal del rifibn izquierdo es mas
dificultoso que el del rifion derecho, debido a la variacion de las relaciones
que depende del nivel. 2

Relaciones del borde medial.

El borde medial del rifidn se proyecta hacia atras por debajo de la 122
costilla a los lados de la columna lumbar, entre los niveles de las apofisis
costales de las dos primeras vertebras lumbares se proyecta el hilio renal.
Las relaciones del bore medial se diferencian por arriba y por debajo del
hilio renal; se pueden describir relaciones suprahiliares e infrahiliares. 2

11
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A) Porcién suprahiliar; por arriba del hilio, el borde medial esta
bordeado por la glandula suprarrenal, a la derecha, la vena cava
inferior esta ubicada delante del borde medial, a la izquierda, el
pilar izquierdo del diafragma separa al rifion de la aorta y de los
ganglios linfaticos preadrticos. 2

B) Porcién infrahiliar: en ella al borde medial lo sigue el uréter, que

esta unido a la extremidad inferior del rifidn por el ligamento
ureterorrenal (de Navarro). 2

Relaciones de las extremidades (polos).

La extremidad superior del rifidn derecho esta cubierto por la glandula
suprarrenal, que desciende medial a ella y la separa del diafragma, a la
izquierda la extremidad superior se relaciona lateralmente, con el bazo y
con el fundus gastrico por arriba y adelante, y medialmente con la
glandula suprarrenal, que desciende casi hasta la raiz renal. ?

La extremidad inferior derecha se relaciona por delante con la flexura
cllica derecha, y a la izquierda con las asas delgadas, debajo de este
polo inferior en la separacion de las dos hojas de la fascia renal, el tejido
adiposo perirrenal se comunica con el de la regidén lumbar baja y la fosa
iliaca: es la via que sigue el rifion cuando se desplaza por debajo de su
posicion normal (ptosis renal). 2

1.1.2.- Nefrén.

Los dos rifiones juntos contienen alrededor de dos millones de nefrones y
cada nefrén es capaz de formar orina autbnomamente. ©

El nefrébn se compone basicamente de: 1) un glomérulo por el cual se filtra
el liquido de la sangre y 2) un largo tabulo en el que el liquido filtrado se
convierte en orina en su camino a la pelvis renal.

La sangre entra en el glomérulo por la arteriola aferente y sale de este por
la arteriola eferente, el glomérulo es una red de hasta 50 capilares
paralelos que se ramifican y anastomosan entre si, cubiertos de células
epiteliales y encerrados en la capsula de Bowman, la presion de la sangre
dentro del glomérulo origina la filtracion del liquido hacia la cdpsula de
Bowman, después de la cual el liquido entra en el tubulo proximal que
yace en la corteza renal junto con el glomérulo. &7

12



Corteza renal —— _,-—-:1_",':. o
Médula renal

piramide renal —

Columna renal

P
Pelvis renal ~

Papila renal - w4y

RS P
® N

Tubulo contorneado ——
distal

\ Tubulo contomeade

tor
Tubo coled proximal

— - Asa de Henle

Fig. 5. Estructura interna del riﬁén.7

Del tabulo proximal, el liquido pasa al asa de Henle que se hunde en la
masa renal, al grado de que en algunas asas penetran con suficiente
profundidad para alcanzar hasta el fondo de la médula renal, cada asa se
divide en rama descendente y rama ascendente, la pared de la rama
descendente y el extremo inferior de la ascendente son muy delgados y
por lo tanto se denominan segmento delgado del asa de Henle, sin
embargo después de que la rama ascendente recorre parte del camino de
retorno en direccion a la corteza su pared se hace de nuevo gruesa, como
la de otras porciones del sistema tubular; a esta porcion del asa de Henle
se le llama segmento grueso de la rama ascendente. 16

Después de pasar por el asa de Henle, el liquido entra al tabulo distal, que
como el distal se localiza en la corteza renal. En ésta hasta ocho tubulos
distales se juntan para formar el tubulo colector cortical, cuyo extremo da
la vuela de nuevo y se aleja de la corteza en direccién hacia la médula en
donde se denomina tubulo colector medular, aunque habitualmente
recibe el nombre de tabulo colector. 1.6

13
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(de Henle) Rama p* % bo
ascendente colector

Fig. 6 Tabulos del nefrény vasos sanguineos inherentes. 7

Segmento delgado del asa de Henle, el epitelio del segmento delgado del
asa de Henle, como implica su nombre es muy delgado las células no
tienen borde de cepillo y solo muy pocas mitocondrias, lo cual indica un
nivel minimo de actividad metabdlica, la porcion descendente de este
segmento delgado es muy permeable al agua y moderadamente
permeable a la urea, sodio y la mayor parte de otros iones, segmento
grueso del asa de Henle, el segmento grueso comienza aproximadamente
a la mitad del camino de la rama ascendente del asa, donde las células
epiteliales se engrosan, este segmento asciende hasta el mismo
glomérulo del que se origino el tubulo y pasa apretadamente a través del
angulo entre las arteriolas aferentes y eferentes, formando una estructura
con estas arteriolas que se llama complejo yuxtaglomerular. -6

Tdbulo distal; este se divide en dos segmentos funcionalmente
importantes, “segmento diluyente y tubulo distal tardio”.

Segmento diluyente; la primera mitad del tabulo distal posee casi las
mismas caracteristicas que el segmento grueso del asa de Henle.

Tabulo distal tardio y tdbulo colector cortical, las caracteristicas
funcionales del tabulo distal tardia y del tdbulo colector cortical son
similares una a otra, incluso las células epiteliales que los cubren son
similares. -7

El epitelio de ambos es casi impermeable a la urea. El tubulo distal tardio
y el tibulo colector cortical también contienen un tipo especial de célula
epitelial que recibe el nombre de células intercaladas o células cafés que
secretan iones de hidrogeno por secrecion activa primaria. -7
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Fig. 7. Aparato Yuxtaglomerular.7

La funcion basica del nefron es limpiar o “depurar’ el plasma sanguineo
de sustancias no deseadas en su paso por el rifién. &

Por participar en la filtracion, la concentracion y la secrecion es
comprensible que su estructura sea compleja, el sistema colector de del
rifidn definitivo proviene del conducto excretorio principal del pronefros
mas temprano, que en esta fecha se llama conducto de Wolff, este
conducto se ramifica formando calices renales y los tubos colectores. *

La cantidad de filtrado glomerular que se forma cada minuto en todas los
nefrones de ambos rifiones recibe el nombre de tasa de filtracidon
glomerular. En una persona normal esta cifra alcanza un promedio
aproximado de 125ml/min.

Sobre la base de estos estudios se estima que la presion capsular en el
ser humano es de alrededor de 18mm de mercurio. ’

1.1.2.- Vascularizacién

En general existe una arteria renal para cada rifidn procedente de la aorta
abdominal. 4

Arterias renales.

Arteria renal derecha; se origina de la cara derecha de la aorta abdominal
a nivel de la 12 vertebra lumbar, algo por debajo del origen de la arteria
mesentérica superior, mide de 3 a 5 cm de longitud y su diametro varia
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entre 4 y 7 mm, transcurre lateralmente, algo oblicua hacia abajo y atras,
amoldandose al cuerpo vertebral, al pilar del diafragma y a la saliente del
musculo psoas mayor, pasa por detrds de la vena cava inferior y en
general se sitla por detras de la vena renal derecha, rodeada por un rico
plexo nervioso, proporciona sus ramas terminales algo antes de llegar al
hilio del rifién, arteria renal izquierda; es tan voluminosa como la derecha
pero mas corta. Se origina en la cara izquierda de la aorta abdominal y su
trayecto es, como a la derecha, oblicuo hacia abajo, atras y lateralmente,
se ubica por delante de la columna lumbar, del pilar del diafragma y del
muasculo psoas mayor, por delante se relaciona con la vena renal
izquierda y el cuerpo del pancreas. 4

Ramas extrarrenales:

a) Suprarrenal inferior (capsular): para la glandula suprarrenal.

b) Ramas uretrales: que descienden para irrigar la primera porcion del
uréter.

c) Capsuloadiposas: que se anastomosan con arteriolas provenientes
de las arterias suprarrenales, ovaricas o testiculares, lumbares,
frénicas inferiores, hasta de la aorta, para formar una red perirrenal,
materializada por el arco arterial exorrenal que sigue al borde
lateral del rifion. 47

Ramas intrarrenales o intrasinusales.

Estas ramas nacen en las proximidades del hilio renal o en el seno renal.
Se disponen en una o varias ramas anteriores y una rama posterior, en
relacion con la pelvis renal. 47

a) Rama anterior de la arteria renal (prepélica): se dirige levemente
hacia abajo, distribuyéndose por delante de la pelvis renal, da de 3
a 5 ramas en el hilio en el seno renal; estas son las arterias
segmentarias superior, anterosuperior, anteroinferior, e inferior. 4

b) Rama posterior de la arteria renal (retropiélica): pasa sobre el
borde superior de la pelvis renal, ubicandose por detras y dejando
libre una gran parte de su cara posterior. Se divide en el seno renal
y da una arteria segmentaria posterior 4

16
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En el interior del rindn.

En la periferia del seno renal las arterias segmentarias se dividen en
ramas, relacionadas con los célices menores, las ramificaciones
terminales de las arterias segmentarias son las arterias interlobulares que
penetran en las columnas renales, rodeando a las pirdmides renales, y se
dirigen hacia la corteza renal, estas arterias dan origen a las arterias
arcuatas, y estas a las arterias corticales radiadas o interlobulillares, de
direccidon perpendicular con respecto a las anteriores, en la corteza renal,
las arterias radiadas originan las arteriolas aferentes del glomérulo. ©

Segmentacién arterial del rifidn; existen dos territorios arteriales distintos,
uno anterior, dependiente de la rama anterior, y otro posterior,
dependiente de la rama posterior de la arteria renal, estos territorios estan
separados por un plano transversal que termina en la superficie en una
linea paralela al borde lateral del rifion situada a 1cm por detras de este
borde es la linea exangle (de Hyrtl), ese plano, relativamente avascular
puede utilizarse para la abertura del rifién: nefrotomia. ©

Se ha dividido al riidén en cierto numero de territorios, los segmentos
renales, que disponen de una vascularizacion y un drenaje urinario
propios, esto permite resecciones renales parciales anatémicamente
regladas, cada segmento renal esta irrigado por una arteria segmentaria,
encontramos los siguientes segmentos renales: segmento superior,
segmento anterosuperior, segmento anteroinferior, segmento inferior, y
segmento posterior. ’
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Variaciones.
Son muy frecuentes pueden ser:

3 En el origen; pueden existir dos o tres arterias renales distintas
para cada riidn generadas de la aorta abdominal. La arteria de la
extremidad inferior, aislada que cruza el cuello de la pelvis renal,
puede molestar su evacuacion: hidronefrosis de origen arterial. 2

b) En la distribucién; el equilibrio entre los sistemas anterior y
posterior no es siempre el que se ha descrito antes. Una de las dos
arterias puede adquirir mas importancia en detrimento de la otra. 2

— Piramide
anterior

Fig. 9. vista transversal del rifion 7
1.1.3.- Inervacion.

Venas renales.

En el rifidn el sistema venoso renal se origina en la zona subcapsular de
la corteza, a través de las venas estrelladas (estrella de Verheyen) de
disposicion radiada paralela a la superficie renal, estas venas estrelladas
drenan en las venas corticales radiadas o interlobulillares de direccion
perpendicular a la capsula fibrosa del rifibn, se dirigen a la region
profunda de la corteza, donde desembocan en las venas arcuatas, de
direcciéon paralela a la base de las piramides renales, las venas arcuatas
también reciben la sangre proveniente de las venas rectas desde la
médula renal, desde los lados de las piramides parten las venas
interlobulares que reciben a las venas arcuatas y se profundizan por las
columnas renales hasta el seno renal, alli forman, alrededor de los
calices, coronas venosas que terminan en dos o tres troncos gruesos que
se relinen por delante de la pelvis renal, para construir la vena renal. ©
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Vena renal derecha: la vena renal derecha es corta, prearterial, de
direccion transversal. Termina en el lado derecho de la vena cava
inferior.®

Vena renal izquierda: es la mas larga, puesto que debe franquear la linea
mediana para alcanzar a la vena cava inferior, pasa por delante de la
aorta abdominal y debajo de la arteria mesentérica superior, recibe a las
venas izquierda suprarrenal y ovarica en la mujer, o testicular en el
hombre, las venas renales reciben:

Vena suprarrenal izquierda.

Vena de la capsula adiposa: como las arterias estas constituyen un arco
exorrenal que comunica con otras venas ademas de las renales: venas
frénicas inferiores, capsulares etc. ©

V. suprarrenal Tzquierda —,

Anastomosis renoh
emiacigos ~Gla
: g & r Glandula suprarrenal
Vocavainferior— 1+ ! i

- - - Arco venoso
exorrenal

f |
izgﬁigpdaz: _______ ey v, capsular

v, ovaricas -~ 1| WA
o testiculares

Fig. 10. Venas renales 7

A la izquierda es necesario destacar:

La llegada de las venas testiculares u ovaricas, la participacion de la vena
renal en la constitucion de la vena hemiacigos por una rama que la une a
la vena lumbar ascendente izquierda, anastomosis, renohemiacigos
(Tuffer y Lejars). ®

Linfaticos.

Se originan en el parénquima renal y siguen el mismo camino que las
venas. Acompafan a los vasos en el seno renal y se agrupan, tanto a la
derecha como a la izquierda, en colectores anteriores, medios Yy
posteriores. ©
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Nervios.

Los rifiones disponen de una inervacion muy abundante que proviene de
los ganglios aorticorrenales, de los ganglios renales, del plexo renal, de
los nervios esplacnicos mayor y menor, del plexo celiaco, del ganglio
mesentérico superior y, a veces del tronco simpético lumbar (Mitchell). *

Algunos de los nervios originados del plexo celiaco y de los nervios
esplacnicos pasan al ganglio aérticorrenal situado arriba de la arteria
renal, derecha e izquierda, cerca de su origen, estos nervios, en su
mayoria contienen fibras simpaticas y también parasimpaticas
(provenientes del nervio vago), a partir de esos origenes, e interrumpidos
por pequefias masas ganglionares, los nervios del rifion se disponen de
cada lado en plexos alrededor de la arteria renal, con ellas penetran en el
hilio y siguen sus ramificaciones en el parénquima. !

A la derecha como a la izquierda, la raiz renal (pediculo) estd constituida
por el conjunto de las formaciones vasculares nerviosas y excretoras que
penetran en el hilio o salen de él: la arteria y venas renales, los linfaticos,
los nervios renales y la pelvis renal, esta ultima oblicua abajo y
medialmente, cruza a los otros elementos en la parte distal de la raiz, la
forma de la raiz renal y su topografia dirigen las operaciones de éxeresis
del rifidn: las nefrectomias y las intervenciones sobre la pelvis renal o
sobre los vasos renales. 1 6

La mayor longitud de la raiz izquierda explica que se extirpe con mas
frecuencia el rifién izquierdo en caso de transplante renal. !
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CAPITULO Il
FISIOLOGIA

El glomérulo que tiene un diametro de casi 200 um, se forma por la
invaginacion de un penacho de capilares hacia el extremo dilatado y ciego
del nefron (capsula de Bowman), los capilares reciben riego de una
arteriola eferente y son drenados por una arteriola eferente, que es un
poco mas pequefia a partir del glomeérulo, se forma el filtrado, el diametro
de la arteriola aferente es mayor que el de la eferente. ©

Dos capas celulares separan la sangre del filtrado glomerular en la
capsula de Bowman: el endotelio capilar y el endotelio especializado de la
capsula. El endotelio de los capilares glomerulares es fenestrado y
presenta poros de 70 a 90 nm de diametro. ©

El endotelio de los capilares glomerulares se encuentra rodeado
completamente por la membrana basal glomerular junto con células
especializadas llamadas podocitos. Los podocitos tienen multiples
seuddpodos que se interdigitan para construir hendiduras de filtracién en
la pared capilar. ©
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2.1.- Funcion glomerular.

La principal funciébn de la corteza renal es la filtracion de grandes
volimenes de sangre a través de los glomérulos, de manera que no es
sorprendente que el flujo sanguineo de la corteza renal sea relativamente
considerable y que se extraiga poco oxigeno de la sangre, el flujo
sanguineo cortical asciende a casi 5ml/g de tejido renal por minuto y la
diferencia de oxigeno de sangre arteriovenosa en todo el rifion es de solo
14ml/L de sangre, en comparacion con 62ml/L para el cerebro y 114ml/L
para el corazon. ©

La depuracién plasmatica por rifiones es el volumen del plasma del cual
los riflones extraen o eliminan totalmente una sustancia en un lapso
particular (por lo comin en minutos), la cantidad de la sustancia que
aparece en la orina por unidad de tiempo es el resultado de la filtracion
renal de un namero particular de mililitros de plasma que la contenian, la
tasa de filtracion glomerular (GFR) y la depuracién se miden en ml/min. ©

Respecto de la funcion, la membrana glomerular hace posible el paso
libre de sustancias neutras de hasta 4nm de diametro y excluye casi por
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completo las que tienen un didmetro mayor de 8nm, el area total del
endotelio de los capilares glomerulares a través del cual ocurre la
filtracion en el ser humano es de casi 0.8m?. ©

Reabsorcién Filtracion _~Capsula
- glomerular
(de Bowman)

Glomeérulo

Fig. 13. Filtracién y reabsorcion 7
2.2.- Funcion tubular.

La cantidad de cualquier sustancia (X) filtrada es el producto del filtrado
glomerular y la concentracion plasmatica de la sustancia. (CinPx), las
células tubulares pueden afiadir mayor concentracion de las sustancias al
filtrado (secrecién tubular), pueden retirar parte de la sustancia o toda la
sustancia del mismo (reabsorcién tubular) o pueden hacer ambas cosas. ’

La cantidad de la sustancia excretada por unidad de tiempo (UxV)
equivale a la cantidad filtrada mas la cantidad neta transportada por los
tubulos. Esta ultima cifra es indicada de manera conveniente por |
simbolo Tx La eliminacion de la sustancia equivalente a la GFR cuando no
se produce una secrecion tubular neta o reabsorcion, y dicha eliminacion
supera a la GFR si hay una secrecién tubular neta y es menor que la tasa
de filtracién glomerular cuando ocurre una reabsorcion tubular neta. *

Gran parte de los conocimientos sobre la filtracion glomerular y la funcion
tubular se ha obtenido mediante el empleo de técnicas de micropuncion.
Es factible insertar micropipetas en los tabulos de rifién viviente y valorar
la composicién del aspirado del liquido tubular con el uso de técnica
microquimicas. ’
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La sangre entra en el glomérulo por la arteriola aferente y sale de este por
la arteriola eferente, el glomérulo es una red de hasta 50 capilares
paralelos que se ramifican y anastomosan entre si, cubiertos de células
epiteliales y encerrados en la cdpsula de Bowman, la presion de la sangre
dentro del glomérulo origina la filtracion del liquido hacia la capsula de
Bowman, después de la cual el liquido entra en el tubulo proximal que
yace en la corteza renal junto con el glomérulo, del tibulo proximal, el
liquido pasa al asa de Henle que se hunde en la masa renal, al grado de
gue en algunas asas penetran con suficiente profundidad para alcanzar
hasta el fondo de la médula renal, cada asa se divide en rama
descendente y rama ascendente, la pared de la rama descendente y el
extremo inferior de la ascendente son muy delgados y por lo tanto se
denominan segmento delgado del asa de Henle, sin embargo después de
que la rama ascendente recorre parte del camino de retorno en direccion
a la corteza su pared se hace de nuevo gruesa, como la de otras
porciones del sistema tubular; a esta porcion del asa de Henle se le llama
segmento grueso de la rama ascendente.®

Después de pasar por el asa de Henle, el liquido entra al tabulo distal, que
como el distal se localiza en la corteza renal, en ésta hasta ocho tubulos
distales se juntan para formar el tibulo colector cortical, cuyo extremo da
la vuela de nuevo y se aleja de la corteza en direccion hacia la médula en
donde se denomina tubulo colector medular, aunque habitualmente
recibe el nombre de tubulo colector. ©

Los tubulos colectores de mayor diametro se vacian a la pelvis renal a

través de los extremos de las papilas renales; estas son proyecciones
conicas de la médula que hacen protrusién hacia los calices renales, que
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son recesos de la pelvis renal, a su paso por los tibulos mas de 99% de
agua y cantidades variables de solutos se reabsorben, entran al torrente
sanguineo y pequefas cantidades de algunas sustancias se secretan a
través e las células epiteliales tubulares hacia los tabulos, el agua
remanente en los tlbulos y sustancias disueltas constituyen a la orina. ©

Filtrado Reabsorbido

A
‘ Secretado

. e i
S R . b, Porcidr

= ). K" cortica
P e o del tu
yé colecter

Tubulo
contorneado
proximal

. Excretado

. 7
Fig. 15. Asa de Henle.

2.2.1.-Mecanismos de reabsorciéon y secrecion tubular.

El liquido que se filtra del glomérulo hacia la capsula de Browman recibe
el nombre de filtrado glomerular y la membrana de los capilares se llama
membrana glomerular. ©

En primer lugar tiene 3 capas principales: 1) capa endotelial del capilar
mismo 2) membrana basal y 3) capa de las células epiteliales. El filtrado
glomerular pasa por tres capas distintas antes de entrar en la capsula de
Browman; cada una de estas capas es varios cientos de veces mas
porosa gque la membrana capilar habitual. ©

El filtrado glomerular no contiene eritrocitos y solo incluye 0.03% de
proteina, es decir aproximadamente 1/240 de la proteina del plasma, para
todo propésito practico, el filtrado glomerular es igual que el plasma,
excepto que no contiene cantidades significativas de proteinas. ©

La cantidad de filtrado glomerular que se forma cada minuto en todos los
nefrones de ambos rifiones recibe el nombre de tasa de filtracion
glomerular, en una persona normal esta cifra alcanza un promedio
aproximado de 125ml/min, sobre la base de estos estudios se estima que
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la presion capsular en el ser humano es de alrededor de 18mm de
mercurio. ’

La constriccion de la arteriola eferente aumenta la resistencia para la
salida de sangre del glomérulo, esto evidentemente hace que la presion
glomerular aumente con incrementos similares en la tasa de filtracion
glomerular. &7

En presencia de una tasa muy baja, el liquido tubular pasaria a través de
los tabulos con tal lentitud que seria del todo reabsorbido, en esta
situacién los rifiones fracasarian en su objetivo de eliminar todos los
productos de desecho, en el otro extremo, si existiera una tasa muy alta,
el liquido pasaria tan rapido a través de los tubulos que no dispondrian del
tiempo que requieren para reabsorber sustancias cuya conservacion es
necesaria para el cuerpo.

Generalmente cuando se transportan los iones de sodio a través de la
célula del epitelio tubular, junto con ellos viaja un ion negativo, como el ion
cloruro, para mantener la neutralidad eléctrica. &7

Las proteinas pequefas y algunas hormonas peptidicas son reabsorbidas
en los tubulos proximales mediante endocitosis, otras sustancias son
secretadas o reabsorbidas en los tubulos por difusién pasiva entre células
y a través de estas por medio de difusién facilitada a través de gradientes
quimicos o eléctricos o el transporte activo en contra de tales gradientes.’

El movimiento ocurre por medio de conductos iénicos, moléculas de
intercambio, moléculas de cotransporte y bombas, al igual que los
sistemas de transporte en otras partes, el sistema de transporte activo en
los rifiones tiene una tasa maxima o transporte maximo (Tm), a la cual
pueden transportar un soluto especifico, como consecuencia, la cantidad
de un soluto especifico transportado es proporcional a su cifra presente
hacia el transporte maximo para el soluto, pero a concentraciones mas
altas, se satura el mecanismo de transporte y no se aprecia un
incremento de la cantidad transportada, sin embargo, los transportadores
maximos para algunos sistemas son considerables y es dificil saturarlos.
Asimismo, cabe hacer notar que el epitelio tubular, al igual que el del
intestino delgado, es un epitelio poroso por cuanto las uniones
intercelulares hacen posible el paso de agua y electrélitos en cierta
medida. 67

El grado en que la filtracion por esta via paracelular contribuye al flujo
neto del liguido y solutos hacia los tubulos y fuera de los mismos es
controvertido dado que es dificil cuantificarlo, pero pruebas actuales
parecen indicar que es un factor importante en el tbulo proximal. *
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Reabsorcion de iones sodio.

La reabsorcion de iones sodio y cloruro (ClI) desempefia una funcion
importante en la homeostasis de los electrolitos y el agua del organismo.
Ademas, el transporte de sodio ionizado se acopla al movimiento de
hidrogeniones (H*), glucosa, aminoacidos, acidos organicos, fosfato y
otros electrélitos y sustancias a través de las paredes tubulares. ’

SITIO TRANSPORTADOR FUNCION
APICAL
Tabulo proximal CT de Na*/glucosa Captacion de Nat,
captacion de glucosa

CT de Na'/P;, CT de |Captacion de Na*,

Na* captacion de P,

CT de aminoéacidos Captacion de Nat,
captacion de
aminoacido

CT de Na'*/lactato Captacion de Nat,
captacion de lactato

Intercambiador de Na/H | Captacibn de Na*,
extrusion de H*

Intercambiador de | Captacion de CI-

Cl/base

Asa ascendente | CT de Na-K-2Cl Captacion de Nat,
gruesa captacion de CI,
captacion de K+

Intercambiador de Na/H | Captacibn de Na*,
extrusion de H*

Conductos del K* Extrusién de K+
(reciclamiento)

Tabulo contorneado | CT del NaCl Captacion de Na*,
distal Captacion de CI
Tabulo colector Conducto del Na* | Captacion de Na*

(ENaC)

*La captacion indica el movimiento desde la luz tubular hasta el interior de las células, la extrusion
es el movimiento desde el interior de la célula hasta la luz tubular. CT, cotransportador; P), fosfato

inorgéanico. 7

En los tabulos proximales, la region gruesa de la rama ascendente del
asa de Henle, los tubulos distales y los tubulos colectores, el ion sodio se
desplazan mediante cotransporte o intercambio desde la luz tubular hasta
las células epiteliales de los tubulos por medio de sus gradientes de
concentracion y eléctrico y luego es bombeado activamente desde estas

28




o

1904

células hacia el espacio intersticial. Gran parte del ion sodio ionizado es
transportado de manera activa hacia los espacios intercelulares laterales.
Normalmente, alrededor del 60% del sodio ionizado filtrado es
reabsorbido en el tubulo proximal, principalmente mediante el intercambio
de sodio-hidrogeno (Na-H). Otro 30% es absorbido a través del
cotransportador de Na-2CI-K en la rama ascendente gruesa del asa de
Henle. En el tubulo contorneado distal se absorbe 7% del Na+ filtrado, por
parte del cotransportador de sodio y cloruro. *

La parte restante del ion sodio filtrado, casi 3% se absorbe a través de los
conductos epiteliales de sodio (ENaC) en los tabulos colectores y esta es
la porcibn que es regulada por la aldosterona en los ajustes
homeostaticos del equilibrio de sodio ionizado. ©
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Fig. 16. Filtracién del sodio. 7

La glucosa los aminoacidos y el bicarbonato se reabsorben junto con el
ion sodio en la porcién inicial del tabulo proximal, la glucosa suele ser una
de las sustancias extraidas de la orina mediante transporte activo
secundario, es filtrada a wuna tasa aproximada de 2100mg/min.
Basicamente se reabsorbe toda la glucosa y no mas de algunos
miligramos aparecen en la orina en un periodo de 24 h. El transporte
maximo de glucosa asciende a casi 375mg/min en varones a 300mg/min
en mujeres, parte del cloruro se reabsorbe con sodio ionizado y iones
potasio en la rama ascendente gruesa del asa de Henle.”’

Las sefales provenientes del tubulo renal en cada nefron retroalimentan
para afectar la filtraciébn en su glomérulo, a medida que aumenta la tasa
del flujo a través de la rama ascendente del asa de Henle y la primera
porcién del tabulo distal, disminuye la filtracion glomerular en la misma
nefrén, y por el contrario una reduccion en el flujo incrementa la GFR.
Este proceso denominado retroalimentacion tubuloglomerular, tiende a
conservar la constancia de la carga que llega al tubulo distal. El sensor
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para esta respuesta es la macula densa, la cantidad de liquido que entra
en el tubulo distal en el extremo de la rama ascendente gruesa del asa de
Henle, depende de la cantidad de iones sodio y cloruro presente en el
mismo. &7

Un incremento de la GFR origina un aumento de la reabsorcion de
solutos, y por tanto de agua, principalmente en el tabulo proximal, de
manera que, en general, el porcentaje de soluto reabsorbido se mantiene
constante, este proceso se llama equilibrio glomerular y es muy notorio
para el ion sodio, el cambio en la reabsorcion de dicho ion ocurre al cabo
de algunos segundos después de un cambio en la filtracion, de manera
gue quizas intervenga un factor humoral extrarrenal.

Cuando el filtrado glomerular es alto, hay un incremento relativamente
considerable de la presién oncética del plasma que sale de los glomérulos
a través de las arteriolas eferentes y por consiguiente, de sus ramas
capilares, esto eleva la reabsorcion de sodio ionizado del tubulo, sin
embargo, también intervienen otros mecanismos intrarrenales aun no
identificados. &7

El transporte activo de muchas sustancias ocurre desde el liquido
presente en el tubulo proximal, pero algunos estudios de micropuncion
han demostrado que el liquido se preserva basicamente isoosmético en el
extremo del tubulo proximal. La acuaporina 1 se ubica en la membrana
basolateral tanto como en la apical de los tubulos proximales y su
presencia permite el desplazamiento rapido del agua fuera del tabulo a
través de los gradientes osmoéticos establecidos por el transporte activo
de solutos y se mantiene en la isotonicidad. ©

Tubulo distal; su primera parte, es en efecto una extensién del segmento
grueso de la rama ascendente; es relativamente impermeable al agua y la
reabsorcion constante de soluto mas que solvente diluye mas el liquido
tubular. 6

Tabulos colectores; muestran dos porciones una cortical y una medular.
Los cambios de osmolalidad y el volumen en los tdbulos colectores
dependen de la cantidad de vasopresina que actta sobre los tubulos. La
sustancia clave para la accion de la vasopresina sobre los tubulos
colectores es la acuaporina 2, a diferencia de las demas acuaporinas,
esta se almacena en las vesiculas intracitoplasmaticas de las células
principales, la vasopresina hace posible una insercion rapida de estas
vesiculas en la membrana apical de las células. Cuando hay suficiente
vasopresina para producir una antidiuresis maxima, el agua se desplaza
fuera del liquido hipotonico que entra en los tubulos colectores corticales
hacia el intersticio de la corteza y el liquido tubular se vuelve isotonico. De
esta manera se retira hasta 10% del agua filtrada. ©
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Otro 4.7% adicional o mas del filtrado se reabsorbe hacia el intersticio
hipertonico de la médula renal, lo cual genera una orina concentrada con
un cociente (indice de concentracion liquido: plasma tubular) TF/P de
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Fig. 17. Filtracién en el asa de Henle. 7

2.2.2.-Sistema amortiguador de bicarbonato fosfato.

Un sistema tipo de amortiguador de bicarbonato consiste en una mezcla
de acido carbonico (H2COs) y bicarbonato de sodio (NaHCO3s) en la
misma solucion, debe notarse en primer lugar que el acido carbénico es
muy débil, ya que su grado de disociacion en iones hidrégeno y iones
bicarbonato es pobre en comparacion con la de muchos otros &cidos.
Cuando un acido fuerte, como el acido clorhidrico se agrega a la solucién
amortiguadora de bicarbonato se lleva a cabo la siguiente reaccion: !

HCIl + NaHCO3 = H2CO3 + NaCl

Se puede ver que el acido clorhidrico fuerte se convierte en el muy débil
acido carbonico, por lo tato la adicion del acido clorhidrico hace
descender el pH de la solucion solo levemente, la reaccion es la siguiente:
1

NaOH + H2CO3z - NaHCOs3 + H20

Esta ecuacion muestra que el ion hidroxilo de hidroxido de sodio se
combina con el ion hidrogeno del acido carbodnico para formar agua y que
el otro producto que se forma es bicarbonato de sodio, el resultado neto
es el intercambio de la base fuerte NaOH por la base débil NaHCOs. La
mezcla de 4&cido carbdénico y bicarbonato de sodio actia como
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amortiguador para impedir ya sea un marcado ascenso 0 marcado
descenso en el pH., este amortiguador se presenta en todos los liquidos
corporales tanto intracelulares como extracelulares y tienen una funcion
importante en el mantenimiento del equilibrio acidobasico normal.

Existe una definida relacion matematica entre las concentraciones de los
elementos acidos y basicos de cada sistema amortiguador. La siguiente
ecuacion llamada “ecuacion de Henderson-Hasselbach”, expresa esta
relacién para el sistema amortiguador de bicarbonato: !

pH=6.1 + log HCO3
CO2

En esta ecuacion la concentracion de didéxido de carbono representa el
elemento &cido, porque el didxido de carbono (CO2) se combina con el
agua para formar acido carbonico H2COs y el ion bicarbonato representa
el elemento basico. Cuando la relacion esta a favor del elemento basico
(HCOw), el pH aumenta y denota alcalosis. Cuando la relacion esta a
favor del elemento acido (CO2), el pH disminuye y denota acidosis. 7

Sistema amortiguador de Fosfato.

Existe otro sistema de fosfato, que actia en una forma casi idéntica, pero
se compone de los siguientes dos elementos H2PO 4 y HPO™4, cuando se
agrega un acido fuerte como el acido clorhidrico a la mezcla de estas dos
sustancias ocurre la siguiente reaccion: !

HCl + Naz HPO4 - NaH2POa4 + NacCl

El resultado neto de esta reaccion es que el &cido clorhidrico desaparece
y en su lugar se forma una cantidad adicional de NaH2POa, este es un
acido débil de modo que lo que ocurrié fue intercambio inmediato de acido
fuerte agregado por un &cido fuerte agregado por un acido muy débil y el
pH vario relativamente poco. El amortiguador mas abundante en el cuerpo
es la proteina de las células del plasma, debido a sus muy altas
concentraciones. !

Todos los sistemas amortiguadores del interior de la célula ayudan a
amortiguar los liquidos extracelulares, pero esto puede tardar varias horas
en ocurrir, el método por el cual el sistema de amortiguacion de proteinas
actla es el mismo que el del sistema amortiguador de bicarbonato. *

2.2.3.- Regulacion respiratoria del equilibrio acidobasico.
En la discusion acerca de la ecuacion de Henderson-Hasselbach se hizo
notar un aumento en la concentraciéon de diéxido de carbono en los

liquidos corporales hacia bajar el pH hacia el lado acido, mientras que una
disminucién en el mismo, eleva el pH hacia el lado alcalino, de acuerdo
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con este efecto, el sistema respiratorio e capaz de subir o bajar el pH, el
diéxido de carbono esta en continua formacion dentro del cuerpo por los
diferentes procesos metabdlicos intracelulares, en los cuales el oxigeno
oxida al carbono de los alimentos para formar diéxido de carbono, a su
vez, este ultimo se difunde hacia el liquido intersticial y la sangre y se
transporta a los pulmones en donde pasa hacia los alveolos para salir a la
atmosfera mediante la ventilacién pulmonar. & 7

Si la velocidad de formacion metabdlica del dioxido de carbono aumenta,
su concentracion en el liquido extracelular varia en el mismo sentido. A la
inversa, si el metabolismo decrece, la concentracion de dioxido de
carbono se desprende de los pulmones y disminuye la cantidad que
contienen los liquidos extracelulares. Es evidente que una disminucion en
el pH del valor normal de 7.4 al fuerte nivel de acido de 7.0 puede causar
un aumento en la ventilacion alveolar de cuatro a cinco veces lo normal;
mientras que un aumento en el pH hacia el lado alcalino puede disminuir
la tasa de ventilacion alveolar a sélo una fraccién del nivel normal. ©

Debido a la capacidad del centro respiratorio para responder a la
concentracion de iones hidroégeno y a que los cambios en la ventilacion
alveolar a su vez alteran dicha concentracidon dentro de los liquidos
corporales, el sistema respiratorio actllia como un controlador tipico por
retroalimentacion de la concentracion de los iones hidrogeno aumenta, el
sistema respiratorio se hace mas activo y aumenta la ventilacién alveolar,
el control respiratorio no puede recuperar la concentracibn de iones
hidrogeno por completo a su valor normal de 7.4 cuando una alteracion
fuera del sistema respiratorio fue la que modificd originalmente el pH, la
razén de esto radica en que conforma regresa a lo normal, el estimulo que
causo el aumento o la disminucion de la respiracibn comenzara a
desparecer. ©

2.24.- Eritropoyetina.

La eritropoyetina estimula la produccion de eritrocitos y su formacion
aumenta en respuesta a la hipoxia. El principal estimulo para la
produccion de eritrocitos en los estados escases de oxigeno es una
hormona circulante llamada eritropoyetina, una glicoproteina, con masa
molecular de 34,000. Si no hay eritropoyetina la hipoxia tiene poco o
ningun efecto estimulador sobre la produccion de eritrocitos, pero cuando
el sistema de la eritropoyetina es funcional, la hipoxia aumenta mucho la
produccion de eritropoyetina y esta potencia a su vez la formacion de
eritrocitos hasta que se alivie la hipoxia.®

Participacion de los rifiones en la formacion de eritropoyetina.
Normalmente alrededor del 90%de toda la eritropoyetina se forma en los
rinones; el resto se forma sobretodo en el higado, no se sabe
exactamente donde se forma la eritropoyetina en los rifiones, algunos
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estudios sugieren que la eritropoyetina es secretada principalmente por
células intersticiales de tipo de fibroblasto que rodean a los tubulos en la
corteza y la medula exterior, donde tiene lugar buena parte del consumo
de oxigeno en los rifiones. Es probable que otras células entre ellas las
células epiteliales renales en si, secretan también la eritropoyetina como
respuesta a hipoxia. ©

La hipoxia del tejido renal conduce a niveles tisulares superiores de factor
I inducible por hipoxia (HIF-1), que actia como un factor de transcripcion
para un gran numero de genes inducibles por hipoxia, entre ellos el gen
de la eritropoyetina HIF-1 se une a un elemento de respuesta de hipoxia
que reside en el gen de la eritropoyetina, con lo que induce la
transcripcion de ARNm y, en ultima instancia, el aumento de la sintesis de
eritropoyetina, la hipoxia en otras partes del cuerpo, pero no en los
rifilones, estimula la secrecion renal de eritropoyetina, lo que indica que
puede haber algun sensor extrarrenal que envié una sefal adicional a los
riflones para producir esta hormona, en particular, la noradrenalina y la
adrenalina y varias prostaglandinas estimulan la produccién de
eritropoyetina. ’

Cuando se extirpan los dos rifiones en una persona o cuando hay una
nefropatia los destruye, la persona siempre se hace muy anémica por que
el 10% de la eritropoyetina normal formada en otros tejidos (sobretodo en
el higado) solo consigue formar una tercera parte y la mitad de los otros
eritrocitos necesarios para el organismo. ©

Efecto de la eritropoyetina en la eritrogenia.

Cuando a un animal o a una persona se le coloca en una atmosfera con
poco oxigeno, comienza a formarse eritropoyetina en minutos a horas y la
produccién méaxima tiene lugar en menos de 24 h, pero todavia no
aparecen eritrocitos nuevos en la sangre circulante hasta unos 5 dias
después, a partir de este hecho, asi como de otros estudios, se ha
determinado que el efecto importante de la eritropoyetina es estimular la
produccion de proeritoblastos a partir de las células precursoras
hematopoyéticas en la médula ésea, ademas una vez que se forman los
proeritoblastos, la eritropoyetina hace que estas células pasen con mayor
rapidez de lo normal a través de los diferentes estadios eritroblasticos, lo
que acelera la produccion de nuevos eritrocitos, la produccion rapida de
células continla mientras la persona permanezca en una situacién de
escases de oxigeno o hasta que se hayan producido suficientes eritrocitos
para transportar cantidades adecuadas de oxigeno a los tejidos a pesar
de la escases de oxigeno; en este momento, la produccion de
eritropoyetina se reduce a un valor que mantendra el numero necesario
de eritrocitos, pero no un exceso. Si no hay eritropoyetina, se forman
pocos eritrocitos en la médula 6sea. En el otro extremo, cuando se forman
grandes cantidades de eritropoyetina y hay abundante hierro y otros
nutrientes necesarios, la produccion de eritrocitos puede aumentar a
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quizas 10 o mas veces con respecto a lo normal. Por tanto el mecanismo
de la eritropoyetina para controlar la produccion de eritrocitos es muy
potente. &7

Debido a la necesidad continua de reponer los eritrocitos, las células
eritropoyéticas de la médula 6sea se encuentran entre las células de todo
el organismo que mas ripidamente crecen y se reproducen, luego como
seria de esperar, su maduracion y produccion estan influidas por el estado
nutricional de la persona. ’

Célula precursora hematopoyética

Rinon

2 Proeritroblastos
Eritropoyetina

A

i Eritrocitos
Reduce |

1 Y

i
e o o I Oxigenacion tisular

A

Reduce

[
. I
Factores que reducen
la oxigenacién
1. Volumen sanguineo bajo
2. Anemia
3. Hemoglobina baja
4. Mal flujo sanguineo
5. Enfermedades pulmonares

Fig. 18. Funcion de la eritropoyetina 3

2.2.5.- Sistema renina angiotensina aldosterona.

Ademas de la capacidad de los rifiones de controlar la presion arterial a
través de los cambios de volumen del liquido extracelular, los rifiones
también tienen otro mecanismo potente para controlar la presion arterial.
Es el sistema renina-angiotensina, la renina es una enzima proteica
liberada por los rifiones cuando la presién arterial desciende demasiado.
A su vez, eleva la presion arterial de varias formas, con lo que ayuda a
corregir el descenso inicial de la presion. 3

Componentes del sistema renina-angiotensina, la renina se sintetiza y
almacena en una forma inactiva conocida como prorrenina en las células
yuxtaglomerulares (células YG) de los rifiones, las células YG son
miocitos lisos modificados situados en las paredes de las arteriolas
aferentes, inmediatamente proximales a los glomérulo, cuando desciende
la presion arterial se producen una serie de reacciones intrinsecas de los
riflones que provocan la escision de muchas de las moléculas de
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prorreina de las células YG vy la liberacion de renina, la mayor parte de la
cual entra en la circulacion sanguinea renal para circular después por
todo el organismo. No obstante, quedan pequefias cantidades de renina
en los liquidos locales del rifidn que inician varias funciones intrarrenales.
La propia renina es una enzima y no una sustancia vasoactiva, la renina
persiste en la sangre durante 30 min hasta 1 h 7 y continua provocando la
formacién de aun mas angiotensina | durante todo este tiempo, unos
segundos o minutos después de la formacion de angiotensina | se
escinden otros dos aminoé&cidos a partir de la angiotensina | para formar
el péptido de 8 aminoacidos angiotensina Il. Esta conversion se produce
en gran medida en los pulmones, cuando el flujo sanguineo atraviesa los
pequefios vasos de este territorio, catalizada por una enzima denominada
enzima convertidora de la angiotensina que esta presente en el endotelio
de los vasos pulmonares. 2

Otros tejidos como los rifiones y los vasos sanguineos también contienen
enzima convertidora, y por tanto forman angiotensina Il localmente.

La angiotensina Il es una sustancia vasoconstrictora muy potente que
también afecta a la funcion circulatoria de otras formas, no obstante
persiste en sangre solo durante 1-2 min porque no se inactiva
rapidamente por muchas enzimas tisulares y sanguineas que se conocen
colectivamente como angiotensinasas.

La angiotensina tiene dos efectos muy importantes en el cuerpo, el
primero de ellos, la vasoconstriccion de muchas zonas del organismo, se
produce rapidamente, la vasoconstriccion es muy intensa en las arteriolas
y mucho menor en las venas, la constriccion leve de las venas favorece el
incremento del retorno de sangre venosa hacia el corazén con lo que se
facilita la funcién de bomba cardiaca contra una presiéon en aumento. 3

La segunda forma mas importante por la que la angiotensina Il aumenta la
presion arterial es el descenso de la excrecion tanto de sal como de agua
por los rifiones, lo que aumenta lentamente el volumen del liquido
extracelular, lo que después aumenta la presion arterial durante las horas
y dias sucesivos este efecto a largo plazo que actia a través del
mecanismo del volumen del liquido extracelular, es incluso mas potente
que el mecanismo vasoconstrictor agudo a la hora de aumentar
finalmente la presion arterial. 2

El efecto angiotensina Il en los riflones provoca retencion renal de sal y
agua: un método importante para el control a largo plazo de la presion
arterial. 3

Esto se logra de dos formas principales:

a) La angiotensina Il actia directamente solo en los rifiones para
provocar la retencion de agua y sal.
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b) La angiotensina Il provoca la secrecion de aldosterona de las
glandulas suprarrenales; la aldosterona, a su vez aumenta la
reabsorcion de sal y agua en los tabulos renales.

Es decir siempre que circulen en sangre cantidades excesivas de
angiotensina Il se establecen autométicamente todos los mecanismos de
control de liquidos renal-corporal de la presion arterial a largo plazo para
alcanzar una presion arterial mas alta de lo normal, la angiotensina tiene
varios efectos renales directos que hacen que los rifiones retengan sal y
agua, uno de los efectos principales es contraer las arteriolas renales, con
lo que disminuye el flujo sanguineo a través de los rifiones el flujo lento de
sangre reduce la presion de los capilares peritubulares, lo que provoca
una reabsorcion rapida de liquido desde los tdbulos, la angiotensina I
también tiene acciones directas sobre las propias células tubulares,
aumentando la reabsorcion de sodio y agua, el resultado total de estos
efectos es significativo, un descenso de la produccion de orina que llega a
ser menor de la quinta parte de lo normal. 37

Estimulacion de la secrecion de aldosterona por angiotensina Il y efecto
de la aldosterona en el incremento de la retencién de sal y agua en los
rifones, la angiotensina Il también es uno de los factores estimulantes
mas potentes de la secrecidn de aldosterona por las glandulas
suprarrenales, por tanto, la velocidad de secrecidbn de aldosterona
aumenta también cuando se activa el sistema renina-angiotensina, una de
las funciones consecuentes de la aldosterona consiste en lograr un
aumento importante de la reabsorcion de sodio en los tubulos renales,
con lo que aumenta el sodio en el liquido extracelular.

Este aumento de sodio provoca a su vez la retencion hidrica, aumentando
el volumen de liquido extracelular y provocando secundariamente una
elevacién de la presién arterial aun a mas largo plazo. ’

Funcion del sistema renina-angiotensina en el mantenimiento de una

presion arterial normal a pesar de las grandes variaciones de la ingesta
de sal.
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Fig. 19. Sistema renina-angiotensina 3

Una de las funciones mas importantes del sistema renina-angiotensina es
permitir que la persona ingiera cantidades muy pequefias 0 muy grandes
de sal sin provocar grandes cambios de volumen de liquido extracelular ni
de la presion arterial, es decir el sistema renina-angiotensina es un
mecanismo automatico de retroalimentacion que mantiene la presion
arterial en un nivel normal o casi normal incluso cuando aumenta la
ingestion de sal disminuyera por debajo de lo normal se consiguen
efectos exactamente opuestos.

Para resaltar la eficacia del sistema renina-angiotensina en el control de la
presion arterial, diremos que la presion no aumenta mas de 4-6mmHg
cuando el sistema funciona con normalidad en respuesta a un aumento
de la ingestion de su sal hasta de 50 veces, por el contrario cuando se
bloquea el sistema renina-angiotensina el mismo aumento de ingestion de
sal a veces provoca el aumento 10 veces por encima de lo normal, a
menudo hasta de 50-60mmHg. !
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CAPITULO Il
PATOLOGIAS DEL RINON.

Los trastornos primarios de los riflones son causa de morbilidad
importante, pero por fortuna no son causa importante de mortalidad.

El dafio glomerular grave, trastornara el flujo por todo el sistema vascular
peritubular, asi pues, hay tendencia a que todas las formas de neuropatia
por ultimo destruyan los cuatro componentes del rifidon y culminen en lo
que se ha llamado “rifiones contraidos de periodo terminal.” 4

Los cuadros clinicos iniciales mayores son estos: 1) hematuria, 2) edema
generalizado y otras manifestaciones de sindrome nefrético, 3) dolor, y 4)
rinones aumentados de volumen palpables. Con escasa frecuencia hay
insuficiencia renal aguda.

El deterioro y la destruccion de las nefrones funcionales son los procesos
patolégicos que subyace en el fracaso renal, el nefron incluye el
glomérulo, los tubulos, y la red vascular. Son varias las enfermedades que
afectan a segmentos diferentes del nefron al comienzo, pero después se
afecta al nefrén entero. 4

Una vez perdidos los nefrones, no son reemplazados, sin embargo
gracias a la hipertrofia compensador de los nefrones restantes, se
mantiene la funciéon renal normal por un tiempo, este es un periodo de
insuficiencia renal relativa durante el cual se preserva la homeostasis, el
paciente se presenta asintomatico y solo muestra anomalias de

laboratorio que reflejan una disminucioén de la tasa de filtracién glomerular.
26

La filtracibn normal se mantiene hasta que se destruye el 50% de los
nefrones, en este momento se superan los mecanismos compensatorios y
aparecen los signos y sintomas de uremia, a nivel morfol6gico, el rifién en
estado terminal esta muy reducido de tamafio y es cicatricial y nodular.

36

En la inspeccion del rifidn, deben investigarse estos datos: tamafio, forma,
color, y conformacion, es patente que los rifiones de volumen mayor que
el normal obligadamente poseen substancias o estructuras adicionales
que explican el aumento de volumen, como cantidad excesiva de sangre
o liquidos, acumulacién de grasa, o hipertrofia de las nefrones, asimismo
cabe decir, en general que cuando los rifiones son mas voluminosos de lo
normal, no es légico suponer que presentan procesos inflamatorios
cronicos puros, que producen inevitablemente cicatrizacion, atrofia, y
pérdida de la substancia. La forma y la conformacion del rifidn suele
brindar orientaciones importantes acerca de anomalias congénitas y
tumores, y sobretodo, de lesiones focales que originan deformacion
irregular. 36
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Es fructifero estudiar la superficie de corte del riidn para advertir la
localizacion macroscopica aparente de los cambios patolégicos, el color
del rifion es importante, puede ser hiperémico, lo cual sugiere aumento
del volumen sanguineo, o palido, lo que indicaria isquemia, depdésito de
grasa, acumulacion de liquido de edema o de otra substancia anormal. 34

El rifidbn reacciona a las lesiones, igual que los demés tejidos de la
economia, en la glomerulonefritis aguda los glomérulos presentan las
manifestaciones caracteristicas de la inflamacibn aguda: edema e
infiltracion de polimorfonucleares; en la glomerulonefritis cronica, hay
cicatrizacion fibrosa permanente de los glomérulos.

Sin  embargo, el problema del diagnostico morfolégico de las
enfermedades de un érgano tan complejo como el rifion a menudo exige
técnicas especiales para descartar detalles morfoldgicos, y funcionales
especificos. 3

Algunos de estos métodos son:
Colorante de acido periédico de Schiff McManus

1.- Demuestra el glucégeno dentro del epitelio tubular.
2.- Dibuja en color rosa violeta delicado a la membrana basal de los
glomérulos.

Colorantes de Sudan. Se usa para demostrar grasa dentro del epitelio
tubular.

Colorantes con impregnacién argénica. Dibujan las membranas basales
glomerular y tubular.

Colorantes inmunofluorescentes. Identifican y permiten estimar el sitio de
antigeno, anticuerpo o complejos antigeno y anticuerpo.

En la enfermedad glomerular en particular, el microscopio electronico
tiene valor inestimable para la resolucién de los detalles mas finos de las
lesiones, y a menudo se necesitan para identificar lesiones sutiles que
pasan inadvertidas con el microscopio de luz. 16

3.1.- Insuficiencia renal.

Hiperazoemia es, hablando en sentido estricto una anomalia bioquimica y
denota aumento de la concentracion de urea (o0 nitrGgeno ureico) y
creatinina en la sangre. Significa disminucién de la funcion renal que
resulta en retencion de desechos nitrogenados. La hiperazoemia prerrenal
se observa siempre que hay hipoperfusién de los rifiones, como ocurre en
la insuficiencia cardiaca congestiva, choque, deplecion del volumen y
hemorragia, que trastornan la funcion renal sin producir dafio
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parenquimatoso, sin embargo, en la mayor parte de los casos al corregir
el problema extrarrenal se normaliza la funcion de los rifiones y
desaparece la hiperazoemia. Cuando la hiperazoemia se acompafia de un
conjunto de signos y sintomas clinicos y anomalias bioquimicas, se llama
uremia, asi pues, uremia es un sindrome clinico y no sencillamente una
anomalia bioguimica. 20

La insuficiencia renal puede presentarse relativamente rapida o
lentamente. Se observa insuficiencia renal aguda principalmente en
necrosis tubular aguda, glomerulonefritis aguda y pielonefritis aguda,
especialmente con necrosis papilar, las manifestaciones directamente
atribuibles a trastornos de la funcion renal deben explicarse en primer
lugar. Se comprende de manera 6ptima en términos de las funciones
principales de los rifiones a saber; 1) regulacién del volumen 2) balance
acidobasico 3) balance de electrolitos 4) excrecion de los liquidos de
desecho. 3!

El trastorno de la regulacion del volumen puede originar deshidratacion o
retencion de sal y agua, con edema resultante. Los rifiones con trastorno
grave pierden la capacidad de regular el balance acidobasico, lo cual
origina acidosis metabdlica. El defecto mayor es disminucién de la
capacidad para elaborar amonio. Como consecuencia de la insuficiencia
renal grave, suele haber disminucion de la concentracion sérica de
bicarbonato, disminucion del pH sanguineo y grados variables de
hiperventilacion compensadora, la acidosis tiene complicaciones de largo
alcance para el metabolismo intracelular de toda la economia e
indiscutiblemente contribuye a las alteraciones secundarias en el
metabolismo de carbohidratos y proteinas y a los desequilibrios de
electrélitos que se observan en la insuficiencia renal. 3°

Ademas de las pruebas de trastorno de la funcién reguladora y excretoria
renal, la uremia se caracteriza por lo siguiente:

1.- Cambios neurolégicos.

2.- Signos y sintomas gastrointestinales.

3.- Anomalias cardiovasculares

4.- Trastornos hematoldgicos.

5.- Trastornos del metabolismo célcico y 6seo.

6.- Cambios dermatolégicos.

Las alteraciones neurolégicas adoptan muchas formas que incluyen
desorientacion, delirio, psicosis manifiesta y embotamiento mental hasta
el nivel de coma patente. A su vez, la neuropatia puede originar
parestesias y defectos motores y sensitivos. 2°

Los signos y sintomas gastrointestinales de uremia pueden consistir
Gnicamente en nauseas y vomitos, sin embargo, en algunos pacientes
hay hemorragia gastrointestinal, los sitios mas frecuentes de las lesiones
gastrointestinales son esofagitis, gastritis, y colitis urémicas. Las
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anomalias cardiovasculares son variadas, la manifestacion mas corriente
es insuficiencia cardiaca congestiva, probablemente en parte secundaria
a la retencion de sal y aumento del volumen sanguineo.

El edema pulmonar es otra complicaciéon cardiovascular en la uremia.

La manifestacion hematopoyética mas destacada de la uremia es la
anemia. En términos generales, es normocrémica y normocitica pero a
veces hay hipocromia. Las anomalias en el metabolismo del calcio y del
hueso son aspectos importantes de la uremia cronica, en los casos
caracteristicos, el paciente de insuficiencia renal cronica presenta
disminucibn de la concentracibn sérica de calcio y aumento
correspondiente de la de fosfato, desde el punto de vista morfolégico
estos cambios guardan semejanza con los observados en la
osteomalacia, la osteitis fibrosa quistica, o ambas. La base de la
hipocalcemia es huidiza, pero se ha culpado a gran diversidad de
influencias. 2’

Los cambios dermatologicos consisten principalmente en coloracion
cetrina peculiar de la piel y en prurito. El color de la piel depende en parte,
de la anemia, pero también puede resultar de la acumulacion dérmica de
pigmento urinario, principalmente urocromo (que en estado lugar da a la
orina su color caracteristico). Cuando pacientes urémicos se someten a
dialisis con liquido posee una urea suficiente para impedir descenso de la
concentracion uréica en la sangre. Respecto al factor humoral, se ha
comprobado que el suero urémico trastorna el crecimiento de leucocitos
en cultivo de tejidos e inhibe el metabolismo celular, posiblemente al
alterar la permeabilidad de la membrana celular. 6

3.1.1- Insuficiencia renal aguda.

Las causas de la insuficiencia renal aguda pueden dividirse en tres
categorias principales:

1) La insuficiencia renal aguda resultado de un menor aporte
sanguineo renal; este trastorno se denomina a menudo
insuficiencia renal aguda prerrenal para reflejar el hecho de que la
anomalia se produce como consecuencia de una anomalia que
procede fuera de los rifiones. Por ejemplo la insuficiencia renal
aguda prerrenal puede ser la consecuencia de una insuficiencia
cardiaca con un menor gasto cardiaco y una presion arterial baja o
de trastornos asociados a un menor volumen sanguineo y una
presion arterial baja, como una hemorragia grave. 1/

2) Insuficiencia renal aguda intrarrenal debido a anomalias dentro del

propio rifion, incluidas las que afectan a los vasos sanguineos, los
glomérulos o los tubulos.
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3) Insuficiencia renal aguda posrenal, debido a una obstruccion del
sistema colector urinario en cualquier lugar de los célices y la salida
vesical. Las causas mas comunes de obstruccion de la via urinaria
fuera del rifidn son los céalculos renales debidos a la precipitacion
de calcio, urato o cistina.

Insuficiencia renal aguda prerrenal causada por una reduccion del aporte
sanguineo al rifibn. Los riflones reciben normalmente un aporte
sanguineo abundante de unos 1.100ml/min o alrededor de 20-25% del
gasto cardiaco. El principal objetivo de este flujo sanguineo renal alto de
los rifiones es proporcionar plasma para la elevada filtracion glomerular
necesaria para la regulacién de los volimenes de liquido corporales y de
la concentracion de solutos. Luego la reduccion del flujo sanguineo renal
suele acompafiarse de una reduccion de FG y de una disminucién de la
pérdida de agua y solutos en la orina, en consecuencia, los trastornos que
reducen de forma aguda el flujo sanguineo renal suelen producir una
oliguria, que se refiere a la disminucion de la diuresis por debajo del nivel
de ingestion de agua y solutos. Esto causa la acumulacion de agua y
solutos en los liquidos corporales, si el flujo sanguineo renal esta muy
reducido, puede interrumpirse totalmente el flujo de la orina, lo que se
denomina anuria, mientras el flujo sanguineo renal no sea inferior al 20-
25% de lo normal, la insuficiencia renal aguda puede revertirse
habitualmente si la causa de la isquemia se corrige antes de que se
hayan dafiado las células renales. 2°

Insuficiencia renal aguda intrarrenal causada por anomalias dentro del
rifidn. Las anomalias que se originan dentro del rifidn y que disminuyen
muy bruscamente la diuresis se incluye en la categoria general de
insuficiencia renal aguda intrarrenal. Esta categoria de insuficiencia renal
aguda puede dividirse a su vez en:

1) trastornos que lesionan los capilares glomerulares u otros vasos
renales pequefios; 2) trastornos que lesionan el epitelio tubular renal, 3)
trastornos que lesionan el intersticio renal. Este tipo de clasificacién se
refiere a la zona principal de la lesion, pero debido a que los vasos
renales y el sistema tubular son interdependientes en lo que se refiere a
su funcion, la lesion de los vasos sanguineos renales pueden lesionar el
tibulo y la lesion tubular primaria puede dafiar los vasos sanguineos
renales. 32

Insuficiencia renal aguda posrenal causada por anomalias de la via
urinaria inferior. Multiples anomalias de la vida urinaria inferior pueden
bloguear total o parcialmente el flujo de la orina y por tanto provocar una
insuficiencia renal aguda incluso cuando el aporte sanguineo renal y otras
funciones son inicialmente normales, si solo disminuye la diuresis de un
rifidn no producira ningun cambio importante en la composicion del liquido
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corporal porque el otro rinidbn puede aumentar la diuresis lo suficiente
como para mantener concentraciones relativamente normales de
electrdlitos y solutos extracelulares asi como un volumen de liquido
extracelular normal. %8

Efectos fisiolégicos de la insuficiencia renal aguda. Un efecto fisiol6gico
importante de la insuficiencia renal aguda es la retencion en la sangre y
en el liquido extracelular de agua, esto puede llevar a una sobrecarga de
sal y agua, lo que a su vez puede provocar edema e hipertension. En los
casos mas graves de insuficiencia renal aguda se produce anuria
completa, el paciente fallecera en 8-14 dias a no ser que se restaure la
funciébn renal o que se use un rifion artificial de para eliminar del
organismo el exceso del agua, los electrdlitos y los productos del desecho
del metabolismo. &

3.1.2.- Insuficiencia renal crénica.

La insuficiencia renal cronica se debe a una pérdida progresiva e
irreversible de un gran numero de nefrones funcionales, a menudo no
aparecen sintomas clinicos graves hasta que el numero de nefrones
funcionales se reduce al menos un 70-75% de lo normal, de hecho las
concentraciones sanguineas relativamente normales de la mayoria de los
electrélitos y los volumenes normales de los liquidos corporales pueden
mantenerse hasta que el numero de nefrones se reduce por debajo del
20-25% de lo normal. El circulo vicioso de la insuficiencia renal crénica
lleva a una nefropatia terminal. En muchos casos, una lesion renal inicial
provoca un deterioro progresivo de la funcién renal y una pérdida
adicional de nefrones hasta el punto que una persona precisa dialisis o un
transplante de un riidn funcional para sobrevivir, esta situacion se
denomina nefropatia terminal. 28

Funcion del nefrén en la insuficiencia renal crénica. La pérdida de
nefrones funcionales exige que los nefrones supervivientes excreten mas
agua y solutos, seria razonable sospechar que la reduccion del nimero de
nefrones funcionales, que reduce el FG causara también reducciones
importantes de la excrecion renal de agua y solutos. Los pacientes que
han perdido hasta el 75-80% de sus nefrones son capaces de excretar
cantidades normales de agua y electrélitos sin una acumulacion intensa
de ninguno de ellos en los liquidos corporales. Sin embargo, una
reduccion adicional del numero de nefrones provoca una retencion de
electrélitos y liquido y la muerte suele llegar cuando el numero de
nefrones es menor del 5-10% de lo normal. *°
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3.2.- Anomalias congénitas.

1) Agenesia renal: la agenesia completa bilateral es incompatible con

2)

3)

4)

5)

6)

7

la vida, y solo se observa en mortinatos. La agenesia renal
unilateral es anomalia poco frecuente compatible con la funcion
renal adecuada.

En la agenesia unilateral, el rifidn opuesto suele estar aumentado
de volumen. Se ha comprobado experimentalmente que basta una
cuarta parte del parénquima renal normal para mantener la funcion;
no se ha dilucidado cabalmente la aparicion de hipertrofia
“‘compensadora” en el rifién normal.

Hipoplasia renal: denota que los rifiones no han alcanzado su
tamafio normal, en el adulto el rifion hipoplasico tiene peso
variable, desde unos 80 a 100g. la anomalia puede ser bilateral o
mas frecuentemente es en un solo lado, si el volumen del otro rifion
no excede del normal, ello indica que la cicatrizacidbn ocurrio
después que el rinidn sano habia alcanzado tamafio permanente, la
arteria renal normal sugiere, sin asegurarlo, que el dérgano
defectuoso pudo tener en cierta época volumen normal.

Ectopia renal: el riibn en esta anomalia suele estar
inmediatamente por arriba del borde pelviano, a veces incluso
dentro de la pelvis, por su posicidbn anormal, la angulacién o la
tortuosidad de los uréteres pueden originar cierta obstruccién del
curso de la orina, que predispone a infecciones bacterianas.

Rifibn en Herradura: la fusion de los polos superiores o inferiores
de los riflones produce una estructura en forma e herradura que
atraviesa la linea media por delante de los grandes vasos, esta
anomalia es bastante frecuente se observa en una de cada 500 a
1000 autopsias, estos rifiones malformados poseen funcién normal
y no hay mayor predisposicion a nefropatia.

Quistes renales: los quistes renales en ocasiones son anomalias
embriolégicas, pueden ser Unicos o multiples y tan abundantes que
conviertan al riidn en una masa poli quistica, a veces la
cicatrizacion inflamatoria con exclusion de los tubulos produce
dilataciones quisticas en los nefrones proximales, los quistes
congénitos Unicos o multiples, situados en los rifiones, cuyo
parénquima es por lo demas normal, reciben el nombre de quistes
simples. 19

Enfermedades de los glomérulos: el glomérulo es la primera

ballerina del rifidén, todo lo demas gira sobre su estructura y su
funcién, dafiese el glomérulo y se trastorna la funcién renal y se
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lesiona o destruye la estructura del rifién, la respuesta del
glomérulo a todas las formas de lesion es notablemente limitada;
en esencia adopta una de las cuatro formas siguientes:
proliferacion celular, infiltracion leucocitaria, engrosamiento de la
membrana basal glomerular, hialinizacién. 3
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Fig. 20. Patologias del rifién

3.3.- Mecanismos inmunitarios de la enfermedad glomerular.

Enfermedad por complejos inmunitarios, en este caso la lesién glomerular
es causada por la retencion de complejos de antigeno y anticuerpo
circulantes dentro de los glomérulos, los antigenos no son glomerulares y
por ello el glomérulo es, en cierto sentido, victima inocente de su propia
funcién de filtracion, los anticuerpos carecen de especificidad para
componentes glomerulares y los complejos se localizan en los
glomérulos, probablemente por propiedades fisicas u otras influencias. 14

Los antigenos desencadenantes son de dos origenes:

1) exodgenos, como en nefritis de la enfermedad por suero en el ser
humano, glomerulonefritis proliferante posestreptocécica y nefritis
experimental por proteinas extrafias.

2) Enddgenos, como en el lupus eritematoso generalizado, donde el
ADN circulante y los anticuerpos forman complejos que quedan
atrapados en los glomérulos.
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CAPITULO IV
ACIDOSIS TUBULAR RENAL

La acidosis metabdlica se caracteriza por una disminucién el pH
sanguineo con caida de las concentraciones plasmaticas del bicarbonato.
En individuos con respuesta respiratoria intacta, la acidosis metabdlica
causa hiperventilacion compensatoria que mitiga la caida del pH
sanguineo, en consecuencia la homeostasia del pH sanguineo se
mantiene como resultado del cociente de concentracion de
bicarbonato/CO2, el cual es el amortiguador celular y sanguineo por
excelencia. &°

El pH extracelular se debe mantener dentro de un margen muy estrecho
de 7,38-7,42 la homeostasis del pH es critica para el funcionamiento de
las células y en consecuencia de nuestros 6rganos, un pH sanguineo mas
acido de lo normal puede ser el resultado de: una acumulacién de acidos
(acidosis lactica, cetoacidosis, insuficiencia renal) la pérdida de
bicarbonato por el tracto gastrointestinal, y la pérdida de bicarbonato por
un defecto en su reabsorcion renal o por su consumo, como consecuencia
de un defecto de la excrecidon urinaria de los hidrogeniones por el rifidén
(acidosis hiperclorémica o acidosis tubular renal distal, ATRD). 1% 13

La acidosis es frecuente en la nefropatia crénica dada la insuficiencia
para excretar los productos acidos de la digestion y el metabolismo, en el
sindrome poco comun de acidosis tubular renal, aparece una alteracion
especifica de la propiedad de acidificar la orina y otras funciones renales
suelen ser normales, sin embargo, en la mayoria de los casos de
nefropatia crénica, la orina se acidifica al maximo y sobreviene acidosis
por cuanto la cantidad total de hidrogeniones que pueden secretarse se
reduce a causa de la alteracion de la producciéon de amonio (NH4*) por los
tubulos renales. 4 18

En este trastorno, los tubulos renales son incapaces de secretar
cantidades adecuadas de hidrogeno, como resultado se pierden
continuamente grandes cantidades de bicarbonato de sodio por la orina.
Esto provoca un estado continuo de acidosis metabdlica, este tipo de
anomalia renal puede deberse a enfermedades hereditarias o0 a una
lesion generalizada de los tlbulos renales. 17
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Fig 21 Tabla de valores para determinar la acidosis 37

4.1.- Generalidades.

Acidosis tubular renal (ATR) se refiere a un grupo de entidades clinicas en
las que se observa acidosis metabdlica hiperclorémica con hiato aniénico
normal como resultado de un defecto en el transporte y reabsorcion
tubular renal proximal del bicarbonato filtrado (ATR proximal o tipo Il) la
secrecion distal de iones hidrogeno (ATR distal o tipo I) o la ATR
hiperkalémica puede ser de origen genético o adquirido. 1°

La ATR puede ser primaria (aislada) o secundaria a padecimientos
sistémicos que generalmente se acompafan de sindrome de Fanconi,
con glucosuria, aminoaciduria, fosfaturia, calciuria, uricosuria, y citraturia
ademas de la ATR las enfermedades secundarias que con frecuencia se
asocian a ATR son cistinosis, sindrome de lowe, asi como enfermedad de
Wilson, asi como enfermedades de origen inmunolégico como la
nefropatia lUpica, sindrome de Sjogren, etc. 1’

En los nifios afectados por ATR hay retraso en el crecimiento, vomito,
estreflimiento, falta de apetito, polidipsia y poliuria, nefrocalcinosis,
debilidad, y hasta paralisis muscular por la hipopotasemia. La ATR distal
(ATRD) puede ser autosdmica dominante o autosOmica recesiva. La
ATRD autosOmica recesiva se asocia con mutaciones en los genes
ATP6V1B1, ATP6VOA4, y SLC4AL, los cuales codifican las subunidades
a4 Y B1 de la V-ATPasa y el intercambiador de bicarbonato/cloruro AE1,
respectivamente. En contraste la ATRD autosdmica dominante se
relaciona con mutaciones solo en AE1. %°

El catabolismo de los alimentos ingeridos y el de los metabolitos de
nuestras propias células produce 2 tipos de &cidos: volatiles (CO2) y no
volatiles (sulfarico, fosférico y amonio). La ingesta de las proteinas
produce una carga acida que se traduce en iones H* de 1 mEg/kg/dia en
el adulto y el doble en el nifio, los acidos circulantes consumen el
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bicarbonato presente en el plasma; sin embargo, el rifibn puede
compensar esta pérdida gracias a que produce y reabsorbe bicarbonato.

El rindbn mantiene y controla el equilibrio acido base de la sangre a traves
de tres mecanismos: la filtracion y la reabsorcion del bicarbonato, la
excrecion de los acidos (o de éalcali) y la sintesis de amonio y de
bicarbonato. En el rifion se llevan a cabo dos procesos bioquimicos
acoplados: la reabsorcion del bicarbonato y la sintesis, secrecion,
reciclaje y excrecion urinaria del amonio. %!

La presencia de multiples sistemas de transporte en los diferentes
segmentos de los tubulos del nefron hace posible recuperar todo el
bicarbonato (HCO3) filtrado (4320 mmol/dia) en el glomérulo, en los
primeros segmentos tubulares del nefron, los tubulos proximales
reabsorben cerca del 80% del bicarbonato, en este segmento tubular la
reabsorcion de bicarbonato ocurre a través del cotransportador Na*/HCO3
(NBCel) esta absorcion estd acoplada a la secrecion de acidos en la
orina por el intercambiador Na*H* (NHEs). En los tubulos proximales se
reabsorbe la glutamina circulante a partir de la cual se sintetiza
simultaneamente amonio y bicarbonato.

La reabsorcién del 15% del bicarbonato ocurre en el asa gruesa
ascendente del asa de Henle y solo cerca del 5% del bicarbonato se
recupera en los tubulos distales del nefron. Por ultimo, el rifidén elimina la
carga acida en la orina: el fosfato diacido H2PO4 (acido titulable) y fosfato
de amonio.

La acidificacion de la orina, junto con la excrecibn de citratos, es
fundamentalmente en la eliminacién de las sales inorganicas y organicas
en forma soluble, los amortiguadores urinarios son los fosfatos, pero en
mayor grado lo es el amonio/amoniaco. 22

4.2 .- Definicion de la enfermedad.

La ingesta de alimentos y el propio metabolismo celular produce acidos y
alcalis en nuestro organismo, sin embargo, el efecto neto de estos
procesos bioguimicos es un aumento de la carga acida, en tanto que la
carga acida volatil (CO2) se elimina a través de los pulmones, la carga
acida no volatil compuesta por acidos que se denominan fijos, debe ser
excretada por los riflones. La ATR se produce por la falta de excrecion de
los acidos no volatiles, por el riidn (ATR distal) o por una incapacidad del
rion de retener y recuperar el anion bicarbonato (ATR proximal). El
bicarbonato (HCO3") es la base o &lcali que amortiza (disminuye) los
efectos de los acidos. %0

Desafortunadamente la ATR es un padecimiento poco conocido por la
comunidad médica, por lo que frecuentemente los nifios con este
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sindrome renal tardan en ser diagnosticados, los nifios con ATR tienen un
retraso en su crecimiento ponderal (talla y peso); pueden presentar los
sintomas siguientes: vémito, infeccion en las vias urinarias, falta de
apetito, orinan mucho, estrefiimiento, debilidad muscular por los bajos
niveles de potasio en la sangre y retraso en el desarrollo psicomotor, no
esta documentada, en la literatura cientifica con reconocimiento
internacional, relacion alguna de la ATR con las alergias, es de gran
importancia la deteccion de la ATR en los primeros meses de vida. 2°

Aunque se han descrito cuatro tipos de ATR la mayoria de los nifios
tienen ATR distal (tipo 1) y en menor proporcion ATR proximal (tipo 2).
Hay ATRs primarias (hereditarias monogénicas) y ATRs secundarias (se
acompafan de otro padecimiento), en las ATRs secundarias se incluyen
las ATRs transitorias provocadas por el uso de algun farmaco, en la ATR
distal primaria el problema es que no se excretan los acidos por la orina,
lo que hace que el pH aumente por arriba de 6; ademas hay aumento en
la excrecion urinaria de calcio (hipercalciuria) y menor de los citratos
enddgenos (hipocitraturia). La hipercalciuria y la hipocitraturia favorecen la
precipitacion de sales de calcio en el tejido renal (nefrocalcinosis) y/o la
formacion de piedras (litos) que pueden llegar a obstruir las vias urinarias,
también puede haber problemas de desmineralizacion de los huesos y en
la denticion (mas severos en la ATR proximal). *°

El control de la concentracion de los electrolitos y el valor de pH de la
sangre es fundamental para las funciones celulares, la contraccion del
musculo, la excitabilidad neuronal y los procesos de sefializacion en las
células, dependen de la concentracién de los electrolitos en el plasma. El
balance del calcio se regula por su absorcion en el intestino, los huesos y
el rifidn. El tratamiento de los pacientes con ATR es con alcalis para
neutralizar la carga acida en la ATR distal o la pérdida de bicarbonato en
la ATR proximal, los alcalis que se recomiendan para el tratamiento de la
ATR son bicarbonatos de sodio y de potasio o bien una mezcla de: &cido
citrico, citratos de potasio y citratos de sodio, la dosis se ajusta de
acuerdo al peso y edad del paciente, es importante sefialar que la mayor
parte de los citratos de sodio y de potasio que se absorben en el tracto
gastrointestinal, se metabolizan en el higado para producir bicarbonatos
de sodio y de potasio, en el rifién los citratos y los bicarbonatos, entre
muchas otras sustancias de bajo peso molecular, se filtran en el
glomérulo. En condiciones normales el 80% del bicarbonato se reabsorbe
en los primeros segmentos tubulares (proximales) y solo una fraccion de
los citratos, por ello hay excreciéon de citrato en la orina. EI 20% de
bicarbonato restante se reabsorbe en el asa gruesa de Henle y en los
tibulos colectores del nefron. 2t

En la ATR distal aumenta la amoniogénesis en los tlibulos proximales, lo

cual conlleva a un aumento en la reabsorcion de los citratos filtrados en
estos tubulos, lo que conduce a una hipocitraturia (baja excrecién urinaria
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de citratos), por el contrario, en alcalosis disminuye la reabsorcién del
citrato en los tubulos proximales y por ello aumenta la excrecion urinaria
de citratos.

Los citratos suelen recomendarse a los pacientes con ATR distal y en
general a los pacientes con tendencia a formar célculos, sin embargo, es
mas importante el grado de alcalinizacion sistémica que la excrecion renal
del citrato no degradado en el higado, para determinar la excrecion de
citrato en la orina.*®

En la ATR distal con el tratamiento alcalino también se estimula la
recaptura de calcio en los tdbulos iniciales del nefrén distal y, en
consecuencia, ya no se pierde calcio en la orina (se corrige la
hipercalciuria).

En la ATR proximal primaria se excreta un porcentaje alto de bicarbonato
y fosfatos en la orina. En este padecimiento los pacientes requieren
ingerir dosis mas altas de bicarbonato de sodio y de potasio en forma
cotidiana para alcanzar los niveles normales del amortiguador HCO3/CO:z2
en la sangre y, con ello, reactivar los mecanismos de recaptura de los
fosfatos en los tubulos proximales, el tratamiento alcalino ayuda a
recuperar la homeostasis de todos los electrolitos en la sangre y en la
orina.

Los eventos moleculares en las células epiteliales de los tubulos del
nefron son muy complejos y aun hay muchas incognitas. Sin embargo, se
sabe que con el tratamiento alcalino adecuado y constante, los nifios
mejoran notablemente y pueden evitar las consecuencias de la acidosis
metabdlica sistémica. 34

El diagnostico de la ATR no es sencillo, algunas formas de esta
enfermedad tienen un origen hereditario por mutaciones en los genes que
codifican las proteinas que participan en las vias de transporte del 1)
bicarbonato de sodio (tubulo proximal), 2) el intercambiador del i6n cloro
por bicarbonato, y la ATPasa de los iones de hidrogeno, ambos en los
tubulos colectores del nefrén. 24

La ATR también puede deberse a factores ambientales como son agentes
toxicos y algunos medicamentos, en cuyo caso es una ATR transitoria
porque desaparece al retirar el agente que la induce.

En nuestro laboratorio de investigacion hemos identificado nuevos genes
gue codifican para proteinas que transportan 1) potasio, 2) sodio y 3)
amonio en el rifion. 33

Es un sindrome clinico caracterizado por la acidosis metabdlica
hiperclorémica con anion gap normal. Es debido a un defecto de la
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reabsorcion proximal de bicarbonato o de la secrecion distal de
hidrogeniones. 3°

Las acidosis tubulares renales (ATR) incluyen a un grupo de entidades
clinicas en las cuales se presenta acidosis metabdlica hiperclorémica, es
decir con hiato aniénico seérico normal, se caracterizan por las
alteraciones en la reabsorcion del bicarbonato en el tibulo proximal del
nefron (ATR proximal o tipo Il) o defecto de la secrecion de hidrogeniones
en los tubulos distales del nefron (ATR distal o tipo I) y la ATR
hiperkalémica o (tipo IV). Anteriormente se utilizaba la categoria de ATR
tipo Il para definir a los nifios con ATR distal tipo I, quienes en la edad de
la lactancia presentan también pérdida proximal de bicarbonato en la
orina, sin embargo debido a que esta perdida es transitoria, se ha
eliminado esta categoria. 14

La acidosis tubular es un sindrome clinico caracterizado por acidosis
metabdlica hiperclorémica producida por disfuncién tubular para la
secrecion de iones hidrégeno con una funcion glomerular normal. Se
clasifica en dos grandes grupos: acidosis tubular proximal o tipo Il y
acidosis tubular distal o tipo I. 17

En la acidosis tubular proximal existe disminucion en la reabsorcion
proximal de bicarbonato, que causa bicarbonaturia y disminucion del
bicarbonato sérico. En la acidosis tubular distal disminuye la secrecién de
iones H*. Existen dos variantes de la forma distal; una se acomparfa de
pérdidas importantes de bicarbonato por la orina, (tipo Ill), la otra, de
hiperkalemia (tipo 1V), ambas pueden ser primarias o secundarias a
distintas enfermedades.

El retraso en el crecimiento suele ser la Unica manifestacion clinica de la
ATR proximal, salvo en las formas hereditarias transmitidas con caracter
autosémico recesivo, en las que se observa ademds retraso mental y
anomalias oculares, o cuando se acompafa de fosfaturia importante, la
cual ocasiona hipofosfatemia y raquitismo, la ATR distal tipo | se
manifiesta clinicamente antes de los tres primeros afios de vida, aunque
puede hacerlo en las primeras semanas o0 meses, los nifios presentan
episodios repetidos de voOmitos, estrefiimiento y escasa ganancia
ponderal, puede presentarse también poliuria y facilidad para la
deshidratacion. 2

En adultos la acidosis metabdlica hiperclorémica, a menudo se asocia con
hiperpotasemia y déficit de aldosterona (ATR tipo IV), estos pacientes
presentan insuficiencia renal moderada, secundaria a una nefropatia
tubulointersticial, y muchos tienen diabetes mellitus, en estos casos, la
capacidad para bajar el pH urinario por debajo de 5,5 durante la acidosis
esta conservada y el aclaramiento renal de potasio esta reducido, lo que
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origina hiperpotasemia. La aldosterona plasmatica suele estar baja, pero
puede ser normal o incluso alta, con resistencia renal a su accion, en los
nifnos se han descrito casos de resistencia renal
(pseudhipoaldosteronismo) y déficit de aldosterona asociados a
endocrinopatias complejas con disfunciones mdultiples de las
suprarrenales.

Los diferentes tipos y subtipos de ATR se presentan con distinta
frecuencia en nifios y en adultos, la mayoria de los estudios de
caracterizacion mecanicista han sido realizados en adultos, lo que
produce ciertas dificultades a la hora de valorar los casos pediatricos. 3¢

La ATR es la alteracion fisiopatolégica del metabolismo acido-base que se
caracteriza por la presencia de acidosis metabdlica hiperclorémica
ocasionada por la pérdida renal de bicarbonato o por la reduccion de la
excrecion tubular renal de hidrogeniones. 23

La disfuncion tubular es un conjunto heterogéneo de entidades clinicas,
definidas como anomalias de la funcién tubular renal que se traducen en
alteraciones de tipo metabdlica, hidroelectrolitica, y del equilibrio acido-
base, se describen disfunciones tubulares simples y complejas, segun
afecte el transporte tubular de una o varias sustancias respectivamente,
este conjunto de patologias estan relacionadas directamente con el déficit
de crecimiento, el cual es cominmente observado en edades pediatricas
y su grado de afectacion sera multifactorial, ademas es uno de los
principales motivos de consulta referidos para su estudio en los servicios
de nefrologia pediatrica. 3°

La ATR es un defecto de secrecion de hidrogeniones a nivel del tibulo
distal que comporta acidosis metabdlica hiperclorémica, las
manifestaciones clinicas de este sindrome pueden ser muy variadas,
pudiendo presentarse en forma de cuadro severo de rabdomidlisis con
graves complicaciones cardiorrespiratorias, o bien pueden ser un hallazgo
casual de laboratorio. Entre ambas posibilidades caben otras formas de
presentacion derivadas de los trastornos del metabolismo iénico y calcio
conducentes a alteraciones 6seas y a nefrolitiasis o nefrocalcinosis.

Los cuadros de ATR son debidos a la incapacidad del rifion para regular
el equilibrio acido-base mediante la acidificacion de la orina, hechos que
deben ocurrir en el tubulo proximal (reabsorcién de bicarbonatos) y en el
tubulo distal y colector (secrecion de hidrogeniones). 3

La disfuncion tubular renal (DTR) es un conjunto heterogéneo de
entidades clinicas que se relacionan directamente con el déficit de
crecimiento, el cual es comunmente observado en edades pediatricas con
grado de afectacion multifactorial. Se describen disfunciones tubulares
simples y complejas, segun afecte el transporte tubular de una o varias
sustancias respectivamente. Ademas es uno de los principales motivos de
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consulta referidos para su estudio en los servicios de nefrologia
pediatrica, siendo estos trastornos un problema de salud de gran impacto
para la sociedad y para el ntcleo familiar. 22

4.3.- Antecedentes de la enfermedad.

En 1959, Wrong y Davies publicaron en tres pacientes con
nefrocalcinosis, la existencia de un defecto en la capacidad de
acidificacion renal, en ausencia de acidosis metabdlica, consiste en la
incapacidad para reducir el pH urinario por debajo de 5,4 y disminucién de
la acidez titulable, aunque con eliminacion urinaria de amonio normal,
este nuevo trastorno se denominé acidosis tubular distal incompleta
(ATDi). La asociacion de esta entidad con litiasis renal en sentido estricto,
fue comunicada en 1968 por Buckalew y cols., y por Cochran y cols.
Desde entonces, numerosos trabajos han relacionado la presencia de
ATDi vy litiasis, de tal modo que se ha establecido la prevalencia de
defecto de acidificacion entre el 5,8% y el 19% de los pacientes con
litiasis recidivante. Se ha comunicado que la alteracion de la capacidad de
acidificacion tubular distal y/o proximal renal, en la litiasis, puede ser
secundaria a los episodios de obstruccién, o bien, ser de origen primario.

Por otra parte se ha notificado que en determinados pacientes afectos de
hipercalciuria idiopética, ésta puede preceder al desarrollo de una ATDi, e
incluso, que ésta ultima puede evolucionar hasta una ATD completa. En la
practica clinica actual, es cada vez mas frecuente el estudio de nifios con
clinica diversa a los que se les descubre, al estudiar la composicion
urinaria, alguna anomalia metabdlica causante de litiasis, especialmente
hipercalciuria idiopéatica. Son escasos los estudios en la edad pediatrica
acerca de la capacidad de acidificacion en nifios diagnosticados de esa
anomalia metabodlica. 3*

El grupo de Fiona Karet fue pionero en llevar a cabo los estudios de linaje
en familias con ATRD autosémica recesiva, las familias que se analizaron
fueron de origen turco, y en su mayoria de matrimonios consanguineos.
La edad de los niflos con ATRD autosémica recesiva que participaron en
el estudio se mantuvo en un rango de 1 mes hasta 3 afios; todos
presentaron nefrocalcinosis e hipercalciuria y mas del 50%, sordera
neurosensorial. Hasta ahora se han encontrado cerca de 20 mutaciones
en el gen ATP6V1B1. 38

Es interesante un caso de gemelos dicigotos con sordera en el que solo
uno de ellos desarroll6 ATRD autos6mica recesiva.

Hay ATRD en la que la sordera aparece a partir de la segunda década de
vida y estd asociada con mutaciones en el gen ATP6V0A4. Hasta ahora
se conocen mas de 20 mutaciones en ATP6V0A4.

54



WL‘;&“JW

1904

Aproximadamente el 20% de los casos con ATRD no se asocia con
mutaciones en ninguno de estos genes: hay pacientes con ATRD con
sordera que no tienen mutaciones en el gen ATP6V1B1, y otros con
audicion normal que no presentan mutaciones en el gen ATP6VOAA4.
Estos hallazgos sugieren que otro de los transportadores o canales de las
células intercaladas alfa estaria mutado, por consiguiente, la ATRD
recesiva es heterogénea porque puede producirse por mutaciones en mas
de un gen.

Las mutaciones en AE1 se han encontrado en su mayoria en la poblacion
de origen asiatico. Los casos de ATRD en Asia son un ejemplo de la
seleccion natural debido a que éstos son resistentes a la malaria. ©

4.4.- Epidemiologia.

En nuestro pais no existe una estadistica, en otros paises se han
identificado muy pocos casos de ATR distal (tipo 1) de origen hereditario,
por ejemplo, hasta la fecha (marzo del 2013) hay: 6 casos de ATR distal
en la ciudad de Oviedo en Asturias, 20 casos en 45 millones de
habitantes en Espafia y 30 casos de otros paises registrados en la
Renaltube.com. En México se ha sobre-diagnosticado este padecimiento
renal porque no se piden los analisis de laboratorio que exige un
diagnéstico de ATR. La FUNATIM (Fundacion para la acidosis tubular
renal infantil mexicana A.C.) tiene registrados 8 casos de ATR distal y 1
caso de ATR proximal primarios en un lapso de tres afios. La mayoria de
estos casos se han localizado en el Hospital Centro Médico IMSS la
Raza. De ellos, solo 4 casos viven en el DF y el resto en diferentes
estados de la Republica Mexicana. %°

En los ultimos afos se ha detectado un incremento alarmante de nifios
con diagndstico de acidosis tubular renal (ATR) en México. Sin embargo,
se desconoce la frecuencia de ATR debido a que carecemos de un
registro propicio de las enfermedades renales en nuestro pais, Garcia de
la Puente estimd que la prevalencia es de 35 casos por cada 10,000
expedientes en el Instituto Nacional de Pediatria.

En paises europeos, por ejemplo Espafia, con una poblaciéon de 47
millones de habitantes, s6lo se tienen registrados seis casos de ATR
hereditaria (tipo 1). Aun asi, la informacion epidemiologica es de escasa
utiidad si no se define la metodologia empleada para lograr el
diagnostico. 3¢

La ATR es un sindrome relativamente frecuente. No se conoce su
frecuencia exacta en México, en el instituto Nacional de Pediatria es de
35 casos por cada 10,000 expedientes, la mayoria son idiopaticos. 33
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4.5.- Etiologia.

La ATR tiene varias causas, se divide en dos grupos: La ATR proximal
(ATP) o tipo Il y la acidosis tubular distal (ATD) o tipo I, en la ATP
disminuye la reabsorcion proximal de bicarbonato y causa bicarbonaturia
sérico, el defecto puede ser unico, que solo involucra la reabsorcion de
bicarbonato o puede ser parte de una disfuncién tubular proximal
generalizada, lo que se denomina sindrome de Fanconi, en el que existe
ademas, glucosuria, hiperaminoaciduria e hiperfosfaturia, ésta ultima
causa hipofosfatemia y raquitismo.

En la ATD disminuye la secrecion de iones H* y hay menor regeneracion
del bicarbonato lo que conduce a la acidosis metabdlica cronica, existen
dos variantes de | ATD; una se acompafa de pérdidas elevadas de
bicarbonato por la orina; se le llama AT tipo lll. La otra se acompafia de
hiperkalemia y se denomina AT tipo IV. Tanto la ATP como la ATD
pueden ser primarias o idiopaticas y secundarias a distintas
enfermedades; las primarias a su vez pueden ser transitorias o
permanentes.

Otro articulo nos habla acerca de la etiologia de la acidosis tubular renal
proximal, y nos dice que la ATR puede ser de origen primario o
secundaria a multiples enfermedades. Algunas de las causas de ATR
proximal pueden originar también ATR distal. 34

Segun otro articulo se clasifican de la manera siguiente:
Acidosis tubular renal proximal (ATRp) 3*

A. Primaria o aislada
Clinicamente se presenta solo con bicarbonaturia, sin otras
alteraciones urinarias, puede ser esporadica 0 genética, a su vez,
las determinadas genéticamente se transmiten en forma
autosdmica dominante o recesiva, las enfermedades hereditarias
mas frecuentes que se manifiestan en esta ATRp son:

a) ATRp con retardo mental y alteraciones oculares
b) De ciencia de la enzima piruvato-carboxilasa
c) Enfermedades mitocondriales

B. Secundaria
Cuando la ATRp no ocurre en forma aislada sino que se presenta
en forma simultanea con otras alteraciones tubulares, se denomina
sindrome de Toni-Debré-Fanconi y presenta diferentes alteraciones
genéticas, toxicas o0 inmunoldgicas, tales como cistinosis
nefropatica, galactosemia, sindrome de Lowe, enfermedad de
Dent, tirosinemia, intoxicacion por metales pesados (plumbismo),
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enfermedad de Wilson, hepatitis cronica activa, enfermedades por
atesoramiento (glucogénesis), sindrome de Sjorgen, toxicidad por
medicamentos (como acetazolamida, gentamicina, cisplatino,
ciclosporina, etc.). El sindrome de Fanconi (de Toni-Debreé-
Fanconi) se caracteriza por la presentacion de multiples
alteraciones funcionales del tubulo proximal, como glucosuria,
proteina tubular, aminoaciduria, fosfaturia, calciuria, citraturia,
uricosuria, ademas de la acidosis tubular renal, algunas de las
alteraciones mencionadas presentan el riesgo de progresar a
uremia terminal, tales como la tirosinemia y la cistinosis. 3*

Acidosis tubular renal distal (ATRd)

A. Primaria.
Se presenta principalmente en nifios pequefios y puede ser
esporadica o hereditaria, algunos autores incluyen la ATRd
esporadica transitoria, pero su existencia es cuestionable.

B. Secundaria.
Vasculitis (sindrome de Sjorgen, lupus eritematoso sistémico,
etc.). Enfermedad de Fabry, osteopetrosis, hepatitis crénica
activa, cirrosis hepdética, anemia de células falciformes,
hipertiroidismo, desnutricion pielonefrits crénica, transplante
renal: administracion de medicamentos como amiloride,
anfotericina B, litio, analgésicos antiinflamatorios no
esteroideos, topiramato, antibioticos macrolidos y téxicos, como
el tolueno.

C. Hereditaria.
Mutaciones en dos de las subunidades de la V-ATPasa
(ATPasa vacuolar o H*ATPasa), proteina transportadora de
hidrogeniones y en el intercambiador de HCO3CI',AEL.

Acidosis tubular renal tipo V.

a.

b.

Hipoaldosteroinismo primario, secundario o de origen genético.

Pseudohipoaldosteroinismo primario, secundario o genético.

. Alteraciones en la produccion de aldosterona, como en la

insuficiencia suprarrenal, por el uso de B-bloqueadores de canales
de calcio, etcétera. 22

Hipoaldosteroinismo hiporreninémico congénito, que con mayor
frecuencia se presenta con la hipoplasia suprarrenal congénita por
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deficiencia de la 18 o de la 21 hidroxilasa, o adquirido, como ocurre
en el lupus eritematoso diseminado, sindrome de Sjorgen,
crioglobulinemia mixta, amiloidosis, nefrolitiasis, nefropatia IgA,
entre otras.

e. Medicamentos como inhibidores de la enzima convertidora de
angiotensina (IECA), espironolactona, triametereno, analgésicos
antiinflamatorios no esteroideos, tarcrolimus, etcétera. 24

4.6.- Diagndéstico diferencial.

En los dltimos afios se ha detectado un incremento alarmante de nifios
con diagnostico de acidosis tubular renal (ATR) en México, sin embargo
se desconoce la frecuencia de ATR debido a que carecemos de un
registro propicio de las enfermedades renales en nuestro pais, Garcia de
la Puente estimd que la prevalencia es de 35 casos por cada 10,000
expedientes en el Instituto Nacional de Pediatria, hospital de
concentracion de los cuales la mayoria fueron de etiologia idiopatica.

La ATR puede ser primaria (aislada) o secundaria a padecimientos
sistémicos que generalmente se acompafian de sindrome de Fanconi con
glucosuria, aminoaciduria, fosfaturia, calciuria, uricosuria, y citraturia,
ademas de la ATR. Las enfermedades secundarias que con frecuencia se
asocian a ATR son cistinosis, sindrome de Lowe, tirosinemia,
glucogénesis, enfermedad de Wilson, asi como enfermedades de origen
inmunolégico como la nefropatia lupica sindrome de Sjérgen, etc.

Existen formas transitorias de ATR que se asocian a prematurez, a
alergias de diversos tipos, incluyendo las intestinales, (aunque la
asociacion con alergias no se ha demostrado en la actualidad), la
nefrotoxicidad por medicamentos que desaparecen al suspender el
nefrotdxico, entre otras, y son mas frecuentes que las formas hereditarias.

En las formas secundarias suelen predominar los sintomas de la
enfermedad primaria, complicando aun mas el diagnéstico de la ATR,
ademas, la respuesta al tratamiento es pobre con respecto a la detencion
del crecimiento, mientras que en la ATR primaria el paciente puede
alcanzar un desarrollo normal después de un periodo de tratamiento
adecuado. %°

La ATR se clasifica en proximal (ATRp) o tipo Il que se origina por pérdida
de bicarbonato debido a un defecto en la reabsorcion proximal del mismo
(principalmente por mutacion de la anhidrasa carbonica o del
cotransportador de sodio/bicarbonato NBCel), y la distal (ATRd) o tipo |,
que obedece a un defecto en la excrecion distal de hidrogeniones (V-
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ATPasa) y la reabsorcion de HCOs (intercambiador CI/HCOs3) en las
células alfa intercaladas de los conductos colectores, o bien por
alteraciones en el metabolismo de la aldosterona, que se acompafa de
potasio elevado en sangre (ATR tipo IV con hipercalcemia).

La ATR se manifiesta clinicamente con talla baja, retardo del desarrollo,
anorexia, polidipsia, poliuria, raquitismo, litiasis y nefrocalcinosis que se
presenta con mayor frecuencia en casos de ATRd clasica y ATR tipo IV. 23

La aparicion de cualquiera de las manifestaciones clinicas mencionadas
debe conducir un plan estratégico bien estructurado para aclarar el origen
del padecimiento y evitar que el diagndstico de ATR se realice a la ligera,
se tratd de dilucidar el origen del incremento de ATR en la comunidad
mexicana y al final se infirieron dos hipétesis, la primera es un aumento
veridico en la incidencia de este padecimiento, sin embargo, esto, no se
encuentra documentado en ninguna revista médica indexada en el
Citation Index, la segunda es que se trata de un sobre-diagnostico por
informacion deficiente que utilizan los médicos tratantes para realizar el
diagnéstico, la ultima hipétesis es la mas viable, ya que recientemente los
autores revisaron numerosos expedientes de nifios con diagnostico de
ATR, provenientes de varias instituciones pediatricas publicas y privadas
del pais, y encontramos que en la mayoria de los casos el diagnostico no
se realiz6 en forma adecuada, resultando en falsos positivos, en la
FUNATIM, se revisaron cerca de 50 expedientes de nifios y de un adulto
mexicano con diagnostico de ATRd, en colaboracion con el Dr. Fernando
Santos del Hospital Universitario Central de Asturias (renaltube.com), con
quienes se inici6 el primer estudio genético de la ATRd en México. 3°

Clinicamente se detecta detencion de crecimiento, poliuria, polidipsia,
anorexia, raquitismo, litiasis, nefrocalcinosis, presencia de acidosis
metabdlica hiperclorémica (gases arteriales) en ausencia de pérdida de
bicarbonato por diarrea o fistulas intestinales, generalmente el pH
sanguineo (pHs) es normal debido a compensacion con alcalosis
respiratoria, el pHs puede encontrarse reducido por agudizacion de la
acidosis metabdlica, en presencia de estrés o0 por diarrea, la
concentracion de bicarbonato (HCO3") se encuentra reducida.

Generalmente el pH urinario (pHu) persiste por encima de 6.5, excepto en
la ATRp (durante la agudizacion de la acidosis metabdlica, en presencia
de estrés o por diarrea), cuando el HCOzs™ baja el umbral de reabsorcion
tubular proximal, también en la ATR tipo IV se puede acidificar la orina. 8
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En la mayoria de los casos los examenes de laboratorio fueron
incompletos por lo que no se pudo sustentar el diagnostico, en varios
pacientes se suspendio el tratamiento alcalino y se observo que al repetir
los exdmenes de laboratorio ninguno presenté las caracteristicas de ATR,
solamente en seis nifios y un adulto se confirmé el diagnostico clinico de
ATR.

Otro factor importante en la comision de errores de diagnosticos es que la
interpretacion de las concentraciones de gases sanguineos no se efectiua
de acuerdo con las correspondientes para los diferentes grupos etarios.

Por lo tanto el diagnostico de ATR se lleva a cabo en forma errénea con
base en las cifras normales para adolescentes o adultos. 36

4.7.- Métodos de diagnéstico.

En el examen fisico se deben estudiar varias areas éste debe incluir:
e Pesoytalla:
-Percentiles
-Estancamiento/retraso de la curva ponderoestatural
-Variaciones recientes de peso:. aumento brusco (edemas),
disminucién (deshidratacion).

e Tension arterial con el maguito adecuado. Percentiles en funcion
de la talla y el sexo. Debe medirse en las cuatro extremidades.

e Estado de hidratacion: fontanela, ojos hundidos, mucosa y piel.

e Exploracién de la piel: coloracién de la piel, y mucosas: palidez
(puede indicar IRC); eritema en alas de mariposa (LES); purpura,
impétigo, escarlatina, o descamacion palmoplantar que se
relaciona con glomerulonefritis posestreptococica; manchas café
con leche, y neurofiboromas (estenosis de la arteria renal,
hipertension arterial y feocromocitoma).

e Inspeccion facial: edema  periorbitarios, presencia de
malformaciones mayores de pabellones auriculares.

e Toérax:

-taquipnea que en ausencia de causas extrarrenales sugiere una
acidosis de causa renal.

-Rosario costal (raquitismo).

-AC: taquicardia, ritmo de galope, soplos.

-AP: estertores basales, hipoventilacién en bases (derrame).

e Palpacién en abdomen: en recién nacidos.

e Ausencia de un rifion, tumoracion renal (hidronefrosis congénita,
trombosis de la vena renal, rifion displasico multiquistico o
poliquistico)

e Palpacion pulsos femorales (Co Ao).

-En nifios mayores si se palpa rifion: posibilidad de un tumor renal.
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La presencia de globo vesical sugiere proceso obstructivo de las
vias urinarias bajas.

-Soplo supraumbilical o en la zona lumbar paravertebral en nifios
con HTA orienta al diagnostico de estenosis de la arteria renal o de
arteritis inespecifica. 2

-El dolor en angulo costovertebral puede indicar una distencion
brusca de la capsula renal secundaria a procesos hemorragicos,
infecciosos u obstructivos.

-en el caso de sindrome nefrético: oleada ascitica, dolor a la
palpacion superficial (celulitis).

Edemas en region pretibial y maleolar.

Inspecciébn de genitales externos, muchas veces omitida en
pacientes pediatricos: meato uretral, excoriaciones en el meato
urinario (podria explicar la presencia de disuria o hematuria),
anomalias congénitas que pueden causar una obstruccion urinaria,
genitales ambiguos asociados a enfermedades renales como el
sindrome de Drash o el de Frassier. Edema escrotal.

Estudio oftalmoldgico: fondo de ojo (repercusion sistémica de la
HTA, retinitis pigmentaria en nefronoptisis y en otras nefropatias
hereditarias), cristales (cistinosis), lesiones congénitas de cristalino,
cataratas o lenticono (S de de Alport).

Exploracion neurolégica: particularmente cuando existe una fosita
sacra para excluir problemas neurolégicos que pueden estar
asociados a vejiga neurégena.

Diagnostico por imagenes.

Las pruebas de diagnéstico por imagen tienen como finalidad el estudio
de la morfologia y de forma indirecta de la funcion de los rifiones y sus
vias urinarias. %°

Radiografia simple de abdomen.

Informa de las siluetas renales, presencia de célculos,
estrefiimiento y anomalias de la columna vertebral. Indicada en
sospecha clinica de litiasis renal y descartar disrrafismos ocultos y
malformaciones del sacro.

Ecografia renal; es la técnica mas utilizada y el estudio inicial ante
la sospecha de enfermedad renal o del aparato urinario. Es un
procedimiento no invasivo y no depende de la funcion renal. Tiene
el inconveniente de ser observador dependiente. No conlleva
contraindicaciones. Debe incluir el parénquima renal, la via urinaria
y la vejiga. Rutinariamente se observan todas las estructuras
abdominales accesibles. Sus hallazgos incluyen: numero,
morfologia y topologia renal, valoracion de los diametros renales y
ecoestructura parenquimatosa (diferenciaciéon cortico-medular),
alteraciones focales o difusas del parénquima renal, dilatacion de la
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via urinaria (pelvis y uréteres), y caracteristicas vesicales (forma,
tamafo, paredes y contenido). Existen tablas para evaluar el

tamafio renal en relacion con la edad, el peso y talla del paciente.
33

Tipos:
= Convencional
= Doppler color: permite visualizar el flujo sanguineo tanto de
arterias como de venas.
= Power-doppler color: diagnostico de PNA.
» La ecografia prenatal, merece consideracion aparte.

Es util en la caracterizacion de una masa renal, en las complicaciones de
una infeccion urinaria, en la deteccion de calculos renales y/o vesicales,
en la evaluacion de los injertos renales, en la enfermedad renal, perirrenal
o pararrenal, en la trombosis de la vena renal, en los infartos renales y en
las anomalias de la via urinaria y la vejiga.

En resumen, seria la primera prueba a realizar ante sospecha de
enfermedad renal/vias urinarias y ayudaria en la eleccion de pruebas de
imagenes posteriores.

17

Fig. 22 ecografia urolégica

¢ Cistouretrografia miccional.

Seria el procedimiento de eleccion para el estudio del tracto
urinario inferior, vejiga y uretra es irremplazable para la deteccion
de reflujo vésicouretral. Es un procedimiento invasivo,
recomendandose realizar bajo cobertura antibiotica.
La indicacion de realizacion de la cistografia se desarrollara en las
distintas patologias. 3°
= Convencional o radiolégica: es el unico estudio de imagenes
gue puede mostrar los detalles anatomicos de la uretra. Es
la aconsejada como primer estudio en varones.
= Cistografia isotopica directa: técnica similar a la anterior,
siendo el medio de contraste un radioisétopo, con lo que se
reduce la dosis de irradiacion del paciente. Da un detalle
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anatémico pobre, recomendado en nifias, seguimiento de
reflujos vesicoureterales y estudio de reflujos familiares.
Ecosistografia: realizada con contrastes ecograficos
potenciadores de la sefial, comprobando si aumenta la
ecogenicidad de la pelvis renal por ascenso de dicho
contraste. Su principal ventaja es la ausencia de radiacion,
aunque es una técnica muy operador dependiente. Sus
indicaciones serian similares a la cistografia isotopica
indirecta.

22

Fig. 23 Cistouretrografia

e Medicina Nuclear.
Se utilizan radionucleétidos para valorar la perfusién renal y ciertos
aspectos de la estructura y funciones renales. No tiene
contraindicaciones.

Gammagrafia renal: se utiliza el Tc-99 &cido
dimercaptosuccinico (DMSA) y es un estudio estéatico. Se fija
en los tubulos proximales obteniéndose una imagen del
parénquima renal. Refleja la masa renal funcionante y
permite detectar anormalidades parenquimatosas y una
funcion renal diferencial. Se indica en todas las entidades
que afecten en forma difusa o focalizada al parénquima
renal: diagnostico de pielonefritis en fase aguda, localizacién
de cicatrices tras una infeccion de orina, sospecha de
hipoplasia/displasia renal por ecografia y busqueda de tejido
renal ectopico, cuando existe dilatacion de la pelvis renal, el
radiotrazador puede acumularse en la pelvis y asi obtenerse
captacion falsamente del rifidn hidronefrotico.

Renograma isotépico (DTPA, MAG-3).

Es un estudio dinamico. Informa sobre la perfusion renal y
drenaje de los sistemas colectores, el radiofarmaco se filtra
a traves del glomérulo y se excreta con rapidez,
generalmente se realiza la prueba con un estimulo diurético
(furosemida), se obtiene una curva de actividad/tiempo que
consta de tres fases: vascular, parenquimatosa y de
eliminacion, se utiliza en varios casos de dilatacion de la via
urinaria con la intencidon de distinguir entre obstruccién y
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dilatacion pura.3

Su realizacién junto con la administracion de captopril puede
emplearse en el estudio de la hipertension arterial
renovascular.

e UIV: actualmente se realiza en pocas situaciones. Valiosa en
situaciones en las que se requiera gran definicibn anatomica:
sospecha de ureterocele con doble sistema, uréter ectépico (clinica
de incontinencia urinaria en nifias) y necrosis papilar.

e TAC: las principales indicaciones son el estudio de un traumatismo
renal, masas renales, litiasis obstructivas, pielonefritis complicadas
(abscesos, pielonefritis xantogranulomatosa) y estudio anatémico
de anomalias que no pueden ser bien delimitadas por ecografia, su
realizacion con medio de contraste intravenoso permite conocer el
funcionamiento renal al igual que con la UIV, su principal
inconveniente es la alta dosis de radiacion, actualmente la TAC con
multidetectores permite obtener imagenes excelentes tanto en la
fase nefrogréafica como en la excretora.

¢ Resonancia magnética: tiene indicaciones similares a la TAC, con la
ventaja de la ausencia de irradiacion y la desventaja de su alto
coste y la necesidad a veces de sedacion.

e Angiografia renal: indicada ante la sospecha de HTA de causa
renovascular. 3

8

Fig. 24 gammagrafia renal 1

Los estudios que se recomiendan para llevar a cabo el diagnéstico
correcto de ATR y definir su clasificacion son gases sanguineos en
sangre arterial o en sangre venosa arterializada (sin torniquete,
aumentando la temperatura de la extremidad con agua tibia o irradiacion
térmica, con la precaucion de no provocar quemaduras; la determinacion
en sangre venosa no es valida para el diagnostico de ATR), electrdlitos
plasmaticos, determinacion del hiato anidénico sanguineo, examen general
de orina, con determinacion de pH urinario, con muestra recién emitida,
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asi como el hiato aniénico urinario o de preferencia la determinacion de
pCO2 urinaria sanguinea. Los dos ultimos analisis se llevan a cabo
después de la administracion de bicarbonato hasta alcanzar
concentraciones en sangre mayores o iguales a 22 mmol/L. %°

Ademas se recomienda la determinacion de creatinina en sangre y la
concentracion de calcio y creatinina en la orina para determinar la fraccion
excretada de calcio (calciuria); medir la talla y peso corporal; la edad
Osea; audiometria (por la asociacion de sordera con ATRd) y el
ultrasonido renal para descartar alteraciones de la funcion renal,
malformaciones congénitas de vias urinarias y nefrocalcinosis que
pudiesen acompaniar a la acidosis tubular renal.

Edad pH paO2 paCO2 HCO3
(mmHgQ) (mmol/L)

Prematuro | 7.20- 7.25 50-60 50-55 16-18

RN 1 dia 7.26-7.27 60 55 19

RN > 1dia | 7.37 70 33 20

Lactante 7.40 90 34 20

(1-24m)

Nifiez (7-|7.39 96 37 22

19 a)

Adulto 7.35-7.45 90-110 35-45 24-26

(>19 a)

. . .32
*cuadro de los valores normales de gases sanguineos segln grupos etarios.

Otro tipo de pruebas especiales no se realizan rutinariamente ya que son
laboriosas y requieren una metodologia especial, a menos que sea
necesario caracterizar mejor el problema de acidificacion con fines
académicos. 32

Estas son:

Titulacion de bicarbonato; se efectia en pacientes con acidosis
espontanea o si no es muy severa, inducida por cloruro de amonio, la
prueba consiste en administrar bicarbonato de sodio, para elevar el
bicarbonato plasmatico en unas seis h, hasta 2 mEqg/L arriba de lo normal,
se colecta orina cada hora para cuantificar el pH , bicarbonato y
creatinina; se toma sangre cada hora a la mitad del periodo de coleccién
para medir gasometria y creatinina, la fraccion excretada y el umbral
plasmatico de bicarbonato, éste se define como la cifra plasmatica en la
cual se excretan 0.02 mEq de bicarbonato por 100 ml de filtrado
glomerular o el pH de la orina es superior a 6.8. en los lactantes, el umbral
plasmatico de bicarbonato es de 21.5 a 225 mEg/L y aumenta
paulatinamente hasta 24 a 46 en el adolescente, en la ATP se encuentra
disminuido. 2’
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Niveles de amonio, acidez titulable , bicarbonato, creatinina y pH urinario.
Se mide simultineamente con la prueba anterior o se pueden efectuar en
una muestra de orina, midiendo el tiempo, si el paciente tiene acidosis
espontanea; se determinan ademas gasometria y creatinina sérica. La
excrecion de amonio, la acidez titulable y la excrecién neta de acido son
bajas en la ATD y normales o ligeramente disminuidas en la ATP, si el pH
urinario es mayor de 5.5 en presencia de acidosis metabolica, es
altamente sugestivo de ATD por defecto secretorio, de voltaje o de
permeabilidad, en la mayoria de los casos de ATP, AT tipo IV y ATD
incompleta el pH urinario desciende por debajo de los 5.5 pero en los dos
altimos casos y a veces en la ATP, la excrecibn neta de acido se
encuentra disminuida como ocurre en la ATD. La prueba tiene su principal
utilidad para diagnéstico de ATD incompleta. 3°

Determinacion de la PCOz2 urinaria en orina alcalina.

Cuando la orina tiene un pH mayor de 7.8, los hidrogeniones secretados
distalmente, se unen al HCOs para formar H2COs el cual es muy
lentamente deshidratado a CO2 debido a que en el tubulo distal no hay
anhidrasa carbédnica luminal, lo que aumenta la PCO2 en la orina. La
prueba se puede realizar simultineamente con la titulaciébn del
bicarbonato de sodio hasta alcanzar el pH urinario deseado, momento en
el que se mide la PCO:z urinaria y plasmética, por lo menos en dos
determinaciones. En condiciones normales la PCO:2 urinaria es de
20mmHg superior a la PCO2 plasmatica. Este gradiente se denomina
U-BPCOg2; cuando es bajo indica un defecto secretorio de voltaje; es
normal en los defectos de permeabilidad. Es util principalmente para la
ATD incompleta en la que se encuentra baja.

Citratos en orina; se determinan en la orina de 24h mas determinacion de
creatinina. Los valores normales son los siguientes:

Masculino: mas de 128mg de citrato/ g de creatinina

Femenino: mas de 300mg de citrato/ g de creatinina. En pacientes con
ATD, con excepcion de la mayoria de las formas hiperkalémicas, existe
hipocitraturia, que favorece la nefrocalcinosis, y nefrolitiasis. 33

4.8.- Clasificacion.
La clasificacién de la ATR ha sufrido cambios a través del tiempo. 34

4.8.1.- Tipo |.

Acidosis tubular renal distal (ATRD) o tipo I. pertenece al grupo de
enfermedades renales de baja incidencia en la poblacion.

En la ATRD se pierde la capacidad para acidificar la orina por un defecto
en la excrecion de la carga acida (iones H* y amonio) en las células
intercaladas alfa del tubulo colector. La acumulacién de la carga acida en
el nefron distal tiene como consecuencia el consumo y disminucion del
amortiguador bicarbonato/CO: en la sangre. los sintomas que acompafan
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a la ATRD son: retraso en el crecimiento, vémito, diarrea y/o
estrefiimiento, falta de apetito, polidipsia y poliuria, nefrocalcinosis;
también puede presentarse debilidad y pardlisis muscular por la pérdida
de potasio (hipopotasemia).

Para poder diagnosticar la ATRD en la clinica es necesario determinar la
creatinina plasmatica y las excreciones fraccionales de sodio, potasio, y
cloro, la calciuria y la citraturia. Generalmente se observa acidosis en la
sangre (pH< 7.35) y una disminucién pronunciada de la concentracion de
bicarbonato y del CO2 (<15 mEg/l).

En la ATRD el pH de la orina es mayor de 6 en presencia de acidosis
metabdlica sistémica. 24

Para los casos cuyo diagnéstico estd en duda, como en la ATRD
incompleta, es recomendable aplicar pruebas de acidificacion. Estas
pruebas consisten en la administracion de NH4Cl, determinandose a
continuacion: el pH, la acidez titulable y la excrecién urinaria de amonio.
Debido a las complicaciones de esta prueba en los nifios, se puede
evaluar la capacidad de acidificaciéon con la determinacion de la pCO:
urinaria maxima (UpCOz) con la ingesta de bicarbonato de sodio (4
mEq/kg). La prueba de la pCO:2 urinaria se puede realizar con estimulos
de bicarbonato de sodio, acetazolamida o ambos juntos , en este caso
administrados a la mitad de las dosis habituales.

Los estudios de ultrasonido en los pacientes con ATRD muestran la
presencia de depdsitos de calcio en el tejido renal (nefrocalcinosis) y/o de
calculos en las vias urinarias (nefrolitiasis).

La ATRD se acompafia de hipercloremia como consecuencia de la
disminucién del HCOs en la sangre, en la ATRD se observa
hipopotasemia ([K] < 3,5 mEqg/l), hipercalciuria e hipocitraturia, la
hipercitraturia se produce cuando la excrecion urinaria de calcio es mayor
de 4mg/kg/dia tanto en adultos como en nifios, en niflos se considera
hipocitraturia valores inferiores a 8mg/kg/dia y/o un cociente
citrato/creatinina menor de 400mg/g.

Es importante destacar que la eliminacién de calcio en la orina es alta en
los lactantes y disminuye progresivamente con la edad, por consiguiente,
es mas relevante la hipocitraturia en el desarrollo de la nefrocalcinosis y
de la urolitiasis, en las que se depositan principalmente sales de fosfatos
de calcio.

Sin tratamiento la ATRD provoca la detencion del crecimiento, el
raquitismo en los nifios y la osteomalacia en los adultos, y el deterioro de
la funcion renal a través de los afnos, la ATRD tiene un buen prondstico si
se diagnostica a edades tempranas y se sigue el tratamiento alcalino, el
cual consiste en dosis peridédicas de bicarbonato de sodio y/o citrato de
potasio durante el dia. 3°
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Formas hereditarias de la acidosis tubular renal.

Las mutaciones en un gen producen efectos variables; codones de
terminacion prematuros, corrimiento del marco abierto de lectura,
procesamiento alternativo del ARN y cambios en la naturaleza quimica de
mas de uno de los aminoacidos.

En la ATRD autosémica dominante uno de los padres padece y es el
portador de la enfermedad. Las mutaciones de AEl en la ATDR
autosémica dominante no son siempre heterocigotas. La pérdida de la
funcion del AE1 en el eritrocito produce las enfermedades esferocitosis
hereditaria y la ovalocitosis.

La isoforma AE1 especifica del rifidn es mas corta: no tiene los primeros
65 aminoé&cidos del NH2-terminal del AE1 del eritrocito, en consecuencia,
en la ATRD autosdmica dominante solo se afecta la funcion renal del
paciente cuando las mutaciones en AE1l se localizan en el dominio
transmembrana y en el carboxilo terminal, la ATRD autosémica dominante
aparece en la infancia tardia o en la edad adulta.

En la ATRD autosdémica recesiva, los padres no padecen la enfermedad;
solo son portadores, los sintomas se presentan desde los primeros meses
de vida. La ATRD autosOmica recesiva se asocia con mutaciones en
alguno de los genes siguientes: SLC4A1, ATP6VOA4 y ATP6V1B1. 39

4.8.2.- Tipo Il.

Acidosis tubular renal proximal (ATRp) o tipo IlI: en ella se incluyen las
formas primarias que incluyen las variantes hereditarias y esporadicas y
las secundarias, las formas primarias son muy raras en nifios; la mayor
parte de los casos se observan como parte del sindrome de Fanconi.

La variante autosémica dominante se ha descrito solo en un numero
reducido de familias afectadas, la variante recesiva se asocia a retardo
mental y alteraciones oculares y es causada por un defecto en el
transportador Na*HCO?® (NBC1); este transportador permute la salida
(reabsorcion) de ion bicarbonato, conjuntamente con iones de sodio, de la
célula tubular a la circulacion sanguinea peritubular renal. EI gen SLC4A4,
gue codifica para el NBC1, se encuentra localizado en el cromosoma 4,
los nifios afectados en esta variante autosOmica recesiva presentan
ademas de la ATR proximal, talla baja, glaucoma, cataratas,
queratopatias en banda, retraso psicomotor, calcificaciones de los
ganglios basales e hiperamilasemia, las alteraciones anteriores se
manifiestan debido a que, ademas de su expresion en el tubulo renal del
nefrén el cotransportador NBC1 también se encuentra presente en las
estructuras oculares, cerebro y pancreas. 3°
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Los pacientes con osteopetrosis asociada con la deficiencia de la
anhidrasa carbonica Il presenta tanto ATR proximal como distal, ya que la
anhidrasa carbdnica Il es importante para la reabsorcion tubular renal de
bicarbonato y para la secrecién de ion hidrogeno, por esta razon, se ha
denominado también acidosis tubular renal mixta, también se ha descrito
el cuadro de ATR proximal en pacientes con sindrome de Leigh y
leucodistrofia metacromatica.

El tratamiento indicado es con soluciones alcalinizantes y la alteracion
desaparece después de varios afos, se ha considerado que en estos
nifios se presenta inmadurez del transportador NBC1, la cual persiste mas
alla del periodo neonatal, pero se corrige la alteracion espontaneamente
afos después, también se ha observado el desarrollo de ATR proximal en
lactantes con cardiopatias ciandgenas y accidentes vasculares renales.

Las causas secundarias de ATRp incluyen el sindrome de Fanconi y sus
diversas etiologias, entre otras enfermedades como el sindrome nefrético,
postransplante renal, drogas e inhibicion de la anhidrasa carbonica, la
acetazolamida y algunos medicamentos anticonvulsivantes, como el
topiramato, inducen el cuadro de ATR proximal al inhibir la accion de la
anhidrasa carbonica 1V, la anhidrasa carbonica IV se localiza en las
membranas apical o luminal y basolateral de las células del tubulo
proximal y rama gruesa ascendente del asa de Henle, en la membrana
basolateral se facilita la salida del ion bicarbonato de la célula tubular.

La ATRp se manifiesta habitualmente en la edad de la lactancia,
principalmente con retraso del crecimiento corporal, o cual, comunmente
se relaciona con la menor ingesta dietética por la presencia de hiporexia
acentuada, nauseas y vomitos persistentes, es frecuente la presencia de
poliuria. 3*

El pH urinario puede encontrarse por debajo de 5,5, habitualmente no se
observan alteraciones de las concentraciones en el suero de calcio,
fosfato y vitamina D.

Para determinar la capacidad del riidn para reabsorber el bicarbonato
filtrado debera realizarse la determinacion de la fraccion excretada de
bicarbonato (FE Hcos), esta prueba debe realizarse después de que la
concentracion de bicarbonato en el suero se ha normalizado (22 a 25
mMEQg/L o mmol/L) posteriormente de haber iniciado el tratamiento con
soluciones alcalinizantes, normalmente los valores de la FE HCOs son
menores de 5%. En cambio en los pacientes con ATRp, este valor
habitualmente se encuentra entre 12 a 15%. ¥’
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La principal meta de los pacientes con ATRp es mantener normal el pH y
la concentracién de bicarbonato en el suero. Lo anterior puede lograrse
solamente con la administracion de volumenes relativamente elevados de
soluciones alcalinizantes que contengan bicarbonato o un anion organico
equivalente, como el citrato, el cual consume ion hidrogeno durante su
metabolismo en el higado.'4

4.8.3.- Tipo llI

La ATR tipo Il consiste en la combinacion de defectos de reabsorcion de
HCOs" tanto en el tabulo proximal como en el distal.

En realidad la ATR tipo Il es una variante de la acidosis tubular distal; una
se acompafia de pérdidas importantes de bicarbonato por la orina (tipo
[ll), la otra es hiperkalemia (IV). Ambas pueden ser primarias o0
secundarias a distintas enfermedades, el signo mas comun es detencion
del crecimiento, el diagnostico se basa en la presencia de acidosis
metabdlica hiperclorémica persistente. el examen de orina, la creatinina y
los electrolitos séricos y urinarios permiten diferenciar el tipo de acidosis y
los estudios de laboratorio y gabinete complementarios permiten
diagnosticar una causa secundaria. 3*

4.8.4.- Tipo IV.

La ATR hiperkalémica o tipo IV se caracteriza por el desarrollo de
acidosis metabolica hiperclorémica de grado leve a moderado, asociada a
hiperkalemia, los pacientes afectados mantienen la capacidad del rifion
para reducir el pH urinario por debajo de los 5.5, la ATR hiperkalémica
tipo IV se observa en enfermedades que se acompafan de deficiencia de
aldosterona o resistencia a su accién en 6rganos blanco. 2°

En estos casos, la hiperkalemia resultante del defecto de accion de la
aldosterona induce la reduccién de la produccion del ion amonio en el
tubulo proximal del nefron; ademas el potasio compite con el ion amonio
por el transportador Na*/2CI/K en la rama ascendente del asa de Henle,
reduciendo asi el gradiente medular del ion amonio, la hiperkalemia
también disminuye el ingreso del ion amonio desde el intersticio medular
hacia el interior de las células de los tabulos colectores medulares, por su
efecto sobre la secrecion de ion potasio a través de la Na*/K*/ATPasa
ubicada en la parte basolateral de la membrana celular tubular, el efecto
neto de estas acciones es la disminucion de la excrecion urinaria de ion
amoniaco y acidos titulables, con desarrollo de acidosis metabdlica. 2°
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Deficiencia de aldosterona Resistencia a la aldosterona

Enfermedad de Addison Seudohipoaldosteroinismo:
autosdmico dominante, autosémico
recesivo

Hiperplasia suprarrenal congénita Enfermedad renal tubulointersticial:
rechazo de transplante renal,
uropatia obstructiva,
nefrocalcinosis, nefropatia  por
analgésicos, nefropatia de la
enfermedad de células falciformes.

Hiperplasia adrenal lipoidea | Medicamentos: espironolactona,

congénita triametereno, amilorida,
ciclosporina, tracolimus, heparina,
trimetroprim, indometacina,
captopril.

Hipoaldosteroinismo
hiporreninémico: lupus eritematoso

sistémico
Medicamentos: inhibidores de la
enzima convertidora de

angiotensina, antiinflamatorios no
esteroideos, beta-blogueadores.

*enfermedades asociadas a la ATR 26

Las manifestaciones clinicas se relacionaran directamente con la
enfermedad de fondo causante de la alteracion del equilibrio &cido-base,
se ha mencionado que el cuadro de acidosis metabdlica, habitualmente,
es de grado leve a moderado, también un hecho caracteristico el hallazgo
de hiperkalemia.

Aunque en estos pacientes también ocurre la reduccion de la excreciéon
urinaria de amoniaco y acidos titulables, habitualmente si se puede
acidificar la orina, observandose pH menor de 6.0.

Se ha propuesto que puede evaluarse la respuesta del tabulo colector
cortical del nefron por medio de la determinacion del gradiente
transtubular del potasio (GTTK). 18

GTTK =[K* orina] / [K* plasmal]
U osm/Posm

En esta formula, en el numerador se indican las concentraciones de
potasio en orina y plasma, en el denominador la osmolalidad urinaria y
plasmatica. Se considera que un valor de GTTK igual o mayor de 8 indica
gue se encuentran niveles normales de aldosterona y que en este
paciente con hiperkalemia el tubulo contorneado cortical se encuentra
respondiendo adecuadamente el aumento de la concentracién plasmatica
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de potasio, en cambio, los valores inferiores a 8 sugieren deficiencia de
aldosterona o falta de respuesta tubular renal a su accién. 2°

El tratamiento indicado también se encuentra basado en la correccion de
la causa precipitante, el aporte suplementario de soluciones alcalinizantes
(solucién de bicarbonato o citrato sin potasio) puede ser necesario para la
correccion de la acidosis metabdlica.

Se ha observado que los pacientes con deficiencia de aldosterona
mostraran aumento del valor GTTK después de varios dias de iniciado el
tratamiento glucocorticoide o mineralocorticoide de reemplazo. En
cambio, no se observara esta respuesta en los casos e insensibilidad a la
accion de la aldosterona. 4

4.9.- Efecto de la acidosis sobre el cuerpo.

La acidosis metabdlica se caracteriza por una disminucién del pH
sanguineo con caida en las concentraciones plasmaticas del bicarbonato,
en individuos con respuesta respiratoria intacta, la acidosis metabdlica
causa hiperventilacion compensatoria que mitiga la caida del pH
sanguineo se mantiene como resultado del cociente de concentracion:
bicarbonato/CO2, el cual es el amortiguador celular y sanguineo por
excelencia.

El pH extracelular se debe mantener dentro de un margen muy estrecho
de 7,38- 7,42, la homeostasis del pH es critica para el funcionamiento de
las células y en consecuencia de nuestros organos. Un pH sanguineo
mas acido de lo normal puede ser el resultado de: una acumulacion de
acidos (acidosis lactica, cetoacidosis, insuficiencia renal), la pérdida del
bicarbonato por el tracto gastrointestinal (como es el caso de una diarrea
cronica o mala absorcion) y la pérdida de bicarbonato por un defecto en
su reabsorcion renal o por consumo, como consecuencia de un defecto
de la excrecion urinaria de los hidrogeniones por el rifidn (acidosis
hiperclorémica o ATRD).

El catabolismo de los alimentos ingeridos y de los metabolitos de nuestras
propias células produce dos tipos de acidos volatiles (CO2) y no volatiles
(sulfurico, fosforico y amonio), la ingesta de las proteinas produce una
carga acida se traduce en iones H+de 1 mEg/kg/dia en el adulto y del
doble en el nifio, los acidos circulantes consumen el bicarbonato presente
en el plasma; sin embargo, el rifibn puede compensar esta pérdida
gracias a que produce y reabsorbe el bicarbonato. 18

El rindbn mantiene y controla el equilibrio acido-base de la sangre a través

de tres mecanismos: la filtracion y la reabsorcién del bicarbonato, la
excrecion de los acidos y la sintesis de amonio y bicarbonato.
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El efecto clinico mas importante de la acidosis es la depresion del sistema
nervioso central, cuando el pH desciende a niveles inferiores de 7.0, el
sistema nervioso se deprime hasta el grado en que la persona se
desorienta y mas tarde entra en coma, por lo tanto, los pacientes que
mueren por acidosis diabética, urémica u otros tipos de acidosis lo hacen
en un estado de coma.

En la acidosis metabdlica la concentracion elevada de iones hidrogeno
provoca aumento en la frecuencia y profundidad de la respiracion, por lo
tanto uno de los signos diagnosticos de acidosis metabodlica es el
aumento de ventilacién pulmonar, en cambio, en la acidosis respiratoria,
la causa es una depresion de la respiracién, la opuesta de la acidosis
metabdlica. 4

En la alcalosis el efecto clinico principal de la alcalosis es la
hiperexcitabilidad del sistema nervioso, esto sucede tanto en el sistema
nervioso central como en los nervios periféricos, aunque los ultimos se
afectan antes que el sistema nervioso central, a veces los nervios se
hacen tan excitables que de manera automética y repetitiva se
despolarizan, aunque no hayan tenido estimulacibn normal. Como
consecuencia, los musculos entran en un estado de tetania, que es un
estado de espasmo tonico, éste aparece al principio en los muasculos del
antebrazo, se extiende a los musculos de la cara y finalmente a todo el
cuerpo, los pacientes que tienen alcalosis extrema pueden morir por
tetania de los musculos respiratorios.

En ocasiones, una persona alcalética desarrolla sintomas graves de
hiperexcitabilidad del sistema nervioso central, los sintomas pueden
manifestarse como inquietud extrema, o en personas susceptibles, como
convulsiones, por ejemplo en personas predispuestas a ataques
epilépticos, el simple hecho de hiperventilar puede traer un episodio
epiléptico, de hecho, este es uno de los métodos clinicos para valorar la
predisposicion de una persona a la epilepsia. 3

4.10.- Tratamiento.

El diagndstico incorrecto implica la prescripcion innecesaria de un
tratamiento alcalinizante consistente en soluciones de bicarbonato o de
citrato de potasio, con desarrollo frecuente de alteraciones
gastrointestinales, que ameritan tratamiento, aun peor, cuando el paciente
no tiene ATR y se trata con estas soluciones por periodos prolongados, se
corre el riesgo de producir litiasis o nefrocalcinosis en pacientes
susceptibles, condiciones que potencialmente propician la progresion a la
uremia terminal. Ademas los pacientes son sometidos a examenes
intensivos de laboratorio, asi como prolongados seguimientos de alto
costo y estrés fisico, emocional y econémico para su familia. *°

Ante el importante incremento de diagnéstico de ATR en nifios
mexicanos, se alerta a la comunidad médica acerca del sobre-diagndstico
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propiciado por una deficiente informacibn de los pediatras,
gastroenterdlogos y nefrdlogos, quienes con mayor frecuencia realizan el
diagndstico a estos pacientes. 3¢

El tratamiento de la ATR depende del tipo de acidosis y la etiologia, el
objetivo del tratamiento es corregir la acidosis y otras alteraciones
hidroelectroliticas y bioquimicas que pudiesen acompafar a la acidosis,
como hipocalcemia, hipercalcemia, hipocitraturia, hipercalciuria,
hipofosfatemia, con lo cual se logra mejorar el crecimiento y prevenir el
desarrollo de nefrocalcinosis.

En presencia de hipocalcemia grave primero se debe corregir la
deficiencia de potasio y posteriormente corregir la acidosis.

El tratamiento alcalinizante se logra con la administracién de citratos o
con bicarbonato de manera que se alcance a compensar la produccién
endogena de hidrogeniones y se incremente el bicarbonato sanguineo a
las cifras normales para la edad.

Los pacientes con ATRD generalmente requieren una dosis de alcali de 1-
3 mEg/kg/dia requiriendo ajustes de la dosis hasta normalizar la
hipercalciuria y la hipocitraturia, mientras que los pacientes con ATRp
necesitan dosis mayores, usualmente entre 10-15 mEg/kg/dia, la dosis
total se divide entre tres o cuatro tomas diarias y se recomienda una dosis
nocturna mayor.

Ademas del tratamiento alcalinizante, los pacientes que presentan
sindrome de Fanconi secundario a cistinosis deben recibir
fosfocisteamina, aporte de fosfatos y vitamina D, de igual manera, los
nifos con raquitismo e hipofosfatemia deben recibir suplementos de
calcio, vitamina D y fosfatos.

El citrato es Util en presencia de hipocitraturia en conjunto con
hipercalciuria, como sucede en algunos casos de ATRd, se prefiere el
citrato de potasio en lugar del citrato de sodio, ya que este ultimo favorece
la hipercalciuria. El citrato se convierte en bicarbonato en el higado al
ingresar al ciclo de Krebs, la alcalinizacion en la orina reduce la
reabsorcion de citrato y aumenta la solubilidad de cistina, oxalato de
calcio y acido urico, con tendencia a reducir el desarrollo de nefrolitiasis y
nefrocalcinosis, sin embargo, se debe tener la precaucion de no
alcalinizar demasiado el pH urinario debido a que se debe favorecer la
precipitacion de fosfato de calcio. 24

En casos de ATR tipo IV se recomienda el uso de soluciones
alcalinizantes sin potasio, se puede requerir el tratamiento con
mineralocorticoides, en algunos casos con hipercalcemia de dificil control
se encuentra indicado el uso de diuréticos o resinas de intercambio
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catiénico como resincalcio, que intercambia calcio por potasio también en
el intestino, es frecuente el uso de formulaciones que combinan citrato de
sodio en dosis menores de cada uno de los componentes, tales como la
solucion de citratos Trycitrate o Polycitra, ya que el citrato de potasio en
altas dosis puede ser irritante para la mucosa del tubo digestivo, también
se puede administrar citrato como solucion de Shohl, que no contiene
potasio o bien citrato en cristales.

Es recomendable la administracion del alcalinizante después de la
ingestion de alimentos, con agua o algun otro liquido como leche o jugo,
ya que se tolera mejor. Los efectos adversos mas frecuentes del
tratamiento son en la via gastrointestinal, incluyendo meteorismo,
malestar estomacal, nduseas vomitos y diarrea. La correccion rapida de la
acidosis metabdlica hiperclorémica puede conducir al desarrollo de
hipocalcemia, principalmente cuando no se administra
concomitantemente sales de potasio. *’

Por razones obvias las sales de potasio no se deben prescribir en
presencia de insuficiencia suprarrenal (enfermedad de Addison),
hipercalcemia pre-existente, anuria o pacientes con insuficiencia cardiaca
que reciben digitalicos, ya que se incrementa el riesgo de intoxicacion, asi
como el uso de otros farmacos que incrementan el potasio plasmaético,
tales como los diuréticos ahorradores de potasio (espironolactona y
amiloride), los inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina,
como el captopril y lisinopril, asi como blogueadores del receptor
angiotensina (losartan).

En algunos casos, la hipercalciuria y la hipocitraturia son de dificil
correccion, aun después de corregir la acidosis, por lo que se recomienda
la administracion de hidroclorotiazida a dosis de 0.5-1 mg/kg/dia en dosis
divididas cada 12 horas, con la presente medida se logra la deplecién del
volumen del espacio extracelular y el aumento en la reabsorcién tubular
proximal de calcio, los efectos adversos del tratamiento incluyen
hipotension, hiponatremia, hiperglucemia e hipoglucemia.En cuanto a la
dieta, se recomienda aumentar la ingesta de frutas y verduras que
proporcionan una dieta alcalinizante. 4
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Nombre

Formulacién

Aporte de élcali y
electrolitos

Citratos

Solucioén de citratos

Citrato de sodio 98g

Citrato de potasio
108g

Acido citrico 70g
Agregar 200ml de

jarabe y aforar a 100ml
con agua bidestilada

1ml= 1mEq Na, 1mEq
K, 2mEq HCOs

Nombres comerciales:

Polycitra, Ticitrates,
Solucién de citratos | Cytra 3 5ml= 13 mEq K, 14
de potasio Nombre comercial en | mEq HCOs
solucion:  Uroclasico
NF,
Cristales en polvo Polycitra K, Cytra K
Solucién de citrato | Polycitra K cristals, | 1 sobre= 30 mEq K, 30

SIN potasio
(solucion de Shohl)

Cytra K cristals

Citrato de sodio 90g
Acido citrico 140g
Agregar 200ml de
jarabe y aforar 1000m|
con agua bidestilada

mEq Na

Iml= 1mEq HCOs3

1mEqg Na

Bicarbonato
Solucién
bicarbonato

de

Bicarbonato de sodio
439

Bicarbonato de potasio
539

Aforar 500ml con agua
y jarabe

1ml= 1mEqg Na, 1mEq
K, 2mEqg HCOs3

Bicarbonato de sodio

Cristales en polvo

1g= 12 mEq HCOs

Bicarbonato de
potasio

Cristales en polvo

19=10 mEq HCOs

*  El sabor del jarabe dependera del gusto del paciente. Los mas utilizados son de grosella,
uva, limén y mandarina. Algunos pacientes prefieren la solucién sin la adicién del jarabe

Cuadro de formulas para la acidosis con su respectiva aportacion de alcali y electrolitos

34
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4.11.- Manifestaciones Orales.

Se conoce que numerosas enfermedades sistémicas cursan
simultdneamente con alteraciones a nivel de la cavidad bucal y otras
areas del organismo, en particular, al existir afeccion renal en pacientes
pediatricos se producen manifestaciones bucales, que van a depender del
tipo de patologia renal, medicamento administrado, frecuencia e
incidencia de enfermedades renales en nifilos ha sido documentada,
destacandose las disfunciones tubulares, acidosis tubular, insuficiencia
renal cronica, litiasis renal, entre otras.

Algunas manifestaciones se deben a los cambios que ocurren en el
organismo producto de la enfermedad renal y otras debido a la ingesta de
medicamentos, en el caso de la liberacion de la urea, la cual se disocia en
amonio y dioxido de carbono; este amonio propicia un aumento de pH
bucal, lo que “protege” la denticidn, la saliva en los pacientes afectados
con enfermedad renal tiene un aumento de urea, potasio y fosfato:
adicionalmente, hay disminucién de calcio y magnesio. En pacientes con
enfermedad renal aguda o crdnica se pueden observar elevados niveles
de urea, pudiendo desarrollar estomatitis urémica, clinicamente se
observan placas blancas distribuidas principalmente en mucosa oral,
lengua y piso de boca, puede acompafarse de sabor desagradable, dolor
oral y sensacion de quemazoén, también el clinico puede detectar olor a
amonio u orina en el aliento del paciente.

Coinciden con el inicio de la enfermedad renal y su severidad, cuando se
encuentran hipoplasias de esmalte también se observa hipocalcemia,
disminucién en los niveles séricos de 1,25 dihidroxicolecalciferol y
aumento de los niveles séricos de fosfato inorganico y hormona
paratiroidea. Hipoplasias de esmalte también se encuentra en pacientes
con nefrocalcinosis e hipopotasemia, el primer signo bucal de enfermedad
renal que se observa es la hipoplasia de esmalte debido al trastorno de la
mineralizacion dental.

Es importante sefialar que pacientes con alteracién renal no se les debe
administrar fluoruros, ya que debido a su condicidon sistémica, cursan con
retencion de flior, aunado a eso, la incidencia de caries es menor en
estos pacientes, sin embargo, no por esta razén debe descuidarse su
atencion odontolégica, debido a que se han reportado pacientes con
alteraciones renales que presentan altos niveles de placa y muchos
pacientes con enfermedad renal tienen mala higiene oral y esto contribuye
a complicar la cronicidad de la enfermedad sistémica. 38
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4.11.1.- Hipoplasia del esmalte.

Es una anomalia estructural del esmalte de tipo hereditario, este trastorno
del desarrollo de la denticion se debe bien a una funcion anormal de los
ameloblastos, 0 a una alteracion en el depdsito estructural y calcificacion
de la matriz del esmalte que segregan los ameloblastos.38

Epidemiolégicamente, la anomalia ocurre en la poblacion general con una
frecuencia de 1 por cada 12-14,000 habitantes, existiendo variaciones
geograficas debido a su caracter hereditario. No se dispone de datos de
nuestro pais.

Se conocen doce subtipos en la clasificacién de este amplio cuadro con
diferentes patrones hereditarios, la clasificacion de los tipos se
fundamenta principalmente en varios rasgos, apariencia clinica del
defecto, la etapa de la formacion del esmalte en la que aparezcan las
anomalias, y el patron genético de transmision familiar; o lo que es lo
mismo criterios clinicos, histolégicos y genéticos.

Su caracteristica es que el diente muestra formas ausentes de esmalte
debido a que en estado embrionario hay partes del 6rgano dental
carentes de epitelio interno, esto va a dar lugar a que la fase de
diferenciacion histoldgica no se formen ameloblastos.

Las variedades hipoplasicas engloban un abanico de alteraciones que van
desde un defecto localizado en el esmalte, a modo de fosillas, a una
disminucién generalizada en su localizacién, en ocasiones se puede
acompafiar de areas de hipocalcificacién, en general se observa un mayor
grado de afectacién en las caras vestibulares respetandose el borde
incisal y las caras oclusales, el esmalte puede presentar una tonalidad
variable, entre blanco amarillento a marrén claro. La consistencia es dura,
con fosetas o surcos que se tifien de oscuro, pero con un grosor reducido,
contrastando esta delgadez con un aspecto radiografico normal. °

Fig. 25. Hipoplasia en dientes anteriores. 24

Hipoplasia por ingestion de fllor; es una alteracion del desarrollo dental
producida por la ingestion excesiva de fldor en las etapas criticas de la

78



1904

formacion dental, la fluorosis dental comienza a manifestarse cuando la
concentracion de fluoruro ingerido supera cifras de 1,8 ppm al dia, en
aquellas regiones donde el agua corriente de consumo contiene fldor en
exceso, se presenta en forma endémica. En su forma mas leve afecta a
los ameloblastos durante la fase de aposicion de la formacion del esmalte.
En los casos mas graves se puede interferir el proceso de calcificacion.

Desde el punto de vista clinico, los dientes presentan manchas opacas sin
brillo que en las formas leves son de color lechoso mientras que en las
graves se puede interferir el proceso de calcificacibn. En casos muy
graves la fluorosis puede alterar la morfologia de la corona, revelando el
esmalte zonas puntiformes de hipoplasia o hipocalcificaciones.

Al alterarse estructuralmente la primera barrera del diente, el esmalte, los
dientes desarrollan con mas facilidad caries, en las zonas donde existe
exposicion de dentina o en aquellos lugares en donde aparecen los
defectos adamantinos.

Las piezas dentales con amplias zonas de hipoplasia pueden ser
sensibles tan pronto como erupcionan, por ello, junto a la instauracién de
un tratamiento precoz es conveniente la aplicacién tépica de fluoruros
para de esta manera intentar minimizar la sensibilidad a los estimulos
térmicos y mecanicos, las técnicas de grabado acido y material
compuesto deben ser en principio nuestro material restaurativo de
eleccion en los dientes permanentes anteriores que presenten defectos
hipoplasicos en la corona.

A nivel molar, el tercio oclusal del primer molar permanente es el que
suele mostrar con mas frecuencia displasia, una corona de niquel-cromo
sera suficiente como restauracion provisional hasta que la erupcion del
diente permita otro tratamiento conservador. La aplicacion de material
compuesto es otra alternativa. 1’

En las displasias genéticas, la pulpa coronal se suele retraer con cierta
rapidez por lo que una restauracion protésica, tipo corona a veces es
posible realizarla en la primera fase de la adolescencia. °

38

Fig. 26 Hipoplasia en molar permanente
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4.11.2.- Caries dental.

La caries es una enfermedad infecciosa de origen microbiano, localizada
en los tejidos duros dentarios, que se inicia con una desmineralizacion del
esmalte por acidos orgénicos producidos por bacterias orales especificas
gue metabolizan a los carbohidratos de la dieta, el proceso que se
produce es dindmico: desmineralizacién-remineralizacion, lo que implica
que es posible controlar la progresion de la enfermedad y hacerla
reversible en los primeros estadios.

La caries se considera una enfermedad multifactorial en la que
interaccionan factores dependientes del huésped, la dieta, la placa dental
y el tiempo, la lesion de la caries debe contemplarse como un proceso
continuo, dependiendo de la actividad de la placa dental, en el que van
sucediéndose diferentes estadios.

En una misma lesién coexisten: una parte central, que es la mas antigua
cronoldgicamente y también la mas avanzada; y una parte periférica; que
representa las lesiones mas jovenes y menos evolucionadas que siguen
la direccion de los prismas, en los nifios la caries puede iniciarse sobre
una superficie lisa o sobre las fosas y fisuras de una superficie oclusal;
ambas tienen unas caracteristicas de inicio propias por sus peculiaridades
anatdmicas, pero su evolucién posterior es la misma.

El estadio mas temprano de caries implica la disolucion directa de la
superficie del esmalte con la apertura de las vias de difusién del acido, a
través de los espacios intercristalinos e interprismaticos y posiblemente
también a través de defectos de desarrollo del esmalte, en este estadio
hay un reblandecimiento de la superficie. Cuando la desmineralizacion
llega a la subsuperficie, porcentaje de perdida, de mineral se vuelve
mayor en esta zona que en la superficie, produciéndose la llamada lesién
subsuperficial.

La capa superficial del esmalte se mantiene o incluso puede aumentar su
contenido mineral, mientras que la subsuperficie, continua
desmineralizandose, esto es debido a que la superficie del esmalte se
beneficia de la superficie de la difusion hacia fuera del calcio y el esmalte
de la subsuperficie, en la superficie en forma de fosfato calcico.

La capa superficial ademas puede aparecer en marron debido al material
exégeno adsorbido en sus porosidades, el aspecto blanco de la lesién es
causada por la pérdida de mineral de la subsuperficie que produce una
pérdida de la traslucidez del esmalte. La superficie del esmalte sobre la
lesion blanca puede aparecer como clinicamente intacta y lisa indicando
qgue la lesién no es activa. Las lesiones blancas con superficie rugosa
indican que la lesion es activa. En el examen histoldgico por microscopio
optico Silverstone y col. dividieron la lesién inicial el diferentes puntos. 38
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a) Zona superficial; aparece relativamente intacta en comparacion con
la mayor porosidad y desmineralizacion que presenta la zona
subsuperficial, también llamada cuerpo de la lesion.

b) Cuerpo de la lesion; se encuentra debajo de la anterior, es el area
principal de desmineralizacion representa aproximadamente el
60% de la pérdida mineral, ocupa la mayor parte del esmalte
cariado.

c) Zona oscura; se llama asi por su aspecto al microscopio 6ptico de
luz polarizada, representa un area de pérdida de mineral
intermedia entre las 2 anteriores.

d) Zona traslicida o eferente de avance interno; es la zona ,mas
profunda de la lesién y la pérdida de mineral es parecida a la zona
superficial 5-10%.

La dentina y el tejido pulpar son tejidos vitales intimamente
interconectados y constituyen una unidad biolégica capaz de reaccionar
frente a una agresion. Esto se ve sobretodo en las lesiones de progresion
lenta donde los acidos, enzimas y otros productos bacterianos produciran
una respuesta irritativa de la pulpa.

Si bien el desarrollo histopatoldgico de la caries es el mismo en todas las
ocasiones, la presentacién clinica varia segun condicionantes: su
actividad, caries activa caries detenida, su grado de evolucion: caries
incipiente en esmalte, caries en dentina superficial o profunda; su
localizacion anatdmica; caries de superficies lisas, caries de superficies
oclusales, también llamadas de fosas y fisuras y caries radicular; la edad:
caries del nifio pequenio, la presencia del flior, caries oculta, su velocidad
de progresién, caries rampante, presencia de un tratamiento previo; caries
secundaria o caries remanente. °

a) caries activa; si la lesion de caries esta progresando

b) caries detenida; es la lesion cariosa que se ha vuelto inactiva, ha
parado de progresar, suele mostrar una coloracion negra y su
consistencia es dura. Es la cicatriz de la enfermedad.

c) Caries incipiente de esmalte en superficies lisas; sus
caracteristicas clinicas son; pérdida de la traslucidez del esmalte,
imagen en mancha blanca, especialmente en medio seco.
Superficie fragil con la sonda, aumento de la porosidad, lo que
proporciona mayor potencial para adquirir tinciones.

d) Caries incipiente en fosas y fisuras; se caracteriza porque la lesion
inicial esta sujeta a una carga oclusal considerable durante la
masticacion y el esmalte desmineralizado y fragil se dafa
rapidamente, sufre una cavitacion mas rapida.

e) Caries en dentina superficial; antes de producirse fractura del

esmalte, se observa en el esmalte un cambio de coloracién de
blanco a gris marronoso. Esto es debido a que la lesion ha
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f)

9)

h)

i)

alcanzado la unién AD y se produce la desmineralizacion inicial de
la dentina previamente hipermineralizada.

Caries oculta; es la lesion de caries que progresa en dentina con la
superficie de esmalte clinicamente intacta, apenas se ve un orificio
de entrada, también se le denomina caries en cuello de botella.
Caries secundaria; también llamada recurrente, se produce en los
margenes de una restauracion como consecuencia de la
microfiltracion, la imagen histolégica es de la caries primaria y las
lineas de desmineralizacion llamadas lesiones de la pared, se
observa a lo largo de las paredes de la restauracion.

Caries remante o residual; es tejido cariado que se ha dejado en la
preparacion sobre la que se realiza una restauracion.

Fig. 27 Caries en fosas y fisuras 38

Caries del nifio pequefio; este concepto se refiere a la aparicion de
una lesién de caries en cualquier superficie dentaria durante los
primeros tres afios de vida, con esta definicion se requiere hacer
énfasis en la importancia de un primer signo de la enfermedad,
puesto que en estas edades la caries suele evolucionar con unas
caracteristicas comunes, siguiendo un patrén de caries rampante.
Los dientes temporales respecto de los permanentes tienen un
grosor y una calcificacibn menor del esmalte y esto favorece el
avance rapido de las lesiones.

Fig. 28. Caries en nifios pequefios. 38
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j) Caries rampante; atague agudo de caries, de extension, cavitacion
y compromiso, pulpar rapidos se afectan las superficies dentales
que normalmente estan sanas, las lesiones son blandas y de color
entre amarillo, y amarillo oscuro. Se observan en todas las edades.

En el diagnéstico de la caries deben incluirse varios procesos: la
deteccidn de la lesion incipiente, la determinacion de la actividad de esta
lesion y por udltimo la valoracion de la susceptibilidad del nifio a la caries,
es decir, la determinacion del riesgo de caries de aquel nifio con todos los
datos disponibles por el odontdlogo. 5 38

Valoracion del riesgo de caries; actualmente, para planificar el tratamiento
de la caries se considera critico la valoracion del riesgo de caries del
paciente, el riesgo de caries es la determinacion de la probabilidad de la
incidencia de caries (nUumero de nuevas cavidades o lesiones incipientes
de caries) durante un cierto periodo de tiempo, la valoracion del riesgo
caries se basa en la informacion proveniente del paciente segun su
historia médica y odontoldogica, asi como de la exploracion clinica y
complementaria.

La valoracion de riesgo de caries pretende ser un instrumento dinamico
que evalle y revise periodicamente los cambios en el riesgo individual de
caries. Los estudios epidemiologicos recientes indican que el riesgo de
caries no esta distribuido de forma uniforme entre la poblacion general.
Hay ciertos individuos, bien sea por circunstancias individuales, o bien por
que estan médica, fisica o nutricionalmente comprometidos que pueden
tener diferentes niveles de riesgo a caries. °

4.11.3.- Retardo en la oclusién.

La erupcién dentaria o proceso por el cual los dientes hacen su aparicion
en boca, se considera como proceso de maduracién bioldgica y medidor
del desarrollo orgéanico.

Es habitual que la aparicion en boca de los dientes deciduos produzca
una escasa sintomatologia, apareciendo un ligero enrojecimiento e
hinchazén de la mucosa oral que sera sustituido por una pequefa
isquemia en el punto en que el diente perfora la encia, y ambos epitelios
(oral y dental) se unan tal como hemos explicado anteriormente.

Los dientes temporales comienzan a hacer su aparicion en boca a los 6
meses de edad y su secuencia eruptiva es la siguiente: incisivo central
superior, incisivo lateral superior, incisivo lateral inferior, primer molar
inferior, primer molar superior, canino inferior, canino superior, segunda
molar inferior, y segundo molar superior. *
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Es decir, en general, los dientes de la arcada inferior preceden a los de la
superior, aunque los incisivos laterales suelen preceder a los inferiores,
pueden considerarse como totalmente normales pequefias variaciones
individuales a las que frecuentemente se les atribuye una influencia
genética. De todos modos, entre los 24 y los 36 meses de edad han
hecho ya su aparicion los 20 dientes de la denticion temporal,
encontrandose ya en los 3 afios totalmente formados y en oclusion.
Massler considera los 36 meses como normal, con una desviacion de mas
menos 6 meses.

En cuanto al sexo, no se han observado diferencias estadisticamente
significativas, ahora bien, parece ser que en las nifias, los dientes
temporales erupcionan 1.1 mes antes que en los nifios, excepto el primer
molar temporal.

"7

8- 0 mosos 8 - 10 meses 10 - M inedes

LTy

1 - &2 meerpis 12 - 14 mepes H - 24 meses

Fig. 29 y 30. Cronologia de la erupcion. 33

En la aparicion de la segunda denticion se da una mayor variabilidad
como consecuencia de la influencia de factores hormonales y de la
diferencia de sexo, pudiéndose admitir unos valores promedio para
varones y mujeres, si bien se ha de admitir un adelanto proporcional de 3-
7 meses en las mujeres.

Clasicamente se admite que el primer diente definitivo que erupciona es el
primer molar permanente, de los 6 afios y medio a los 7, erupciona el
incisivo central inferior, a continuacion y por este orden erupcionan los
incisivos centrales superiores, seguidos de los laterales inferiores y
superiores, que lo hacen sobre los 8 afios, en esta etapa del recambio
nos encontramos en denticidbn mixta primera fase; posteriormente tiene
lugar el recambio en los sectores laterales, y desde ese momento hasta
su finalizacién constituye el periodo de denticion mixta segunda fase. ’
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Estudios mas recientes (2007) realizados por Rakhi Gupta vy
colaboradores, en una muestra de 10,156 nifios del sur de la India, han
encontrado los mismos resultados en cuanto al orden, observaron sin
embargo, un retraso de mas de un afo en la erupcion de ambos dientes.
Este retraso tan importante, lo atribuyen al genotipo, raza y factores
socioecondmicos que diferencian ambas muestras.

Erupcién tardia, trastornos endégenos: tanto la denticion temporal como
la permanente, pueden verse afectadas en su cronologia eruptiva por una
serie de enfermedades y sindromes, que cursan con retraso en la
erupcion de las dos denticiones.

Sindrome de Down; este cursa con un retraso en la erupciéon ademas de
otras anomalias en el numero y posicion de los dientes.

Disostosis cleidocraneal; es un sindrome raro y congénito que tiene
importancia en odontologia, su presencia en odontologia se debe a la
presencia en ocasiones de mdultiples supernumerarios, ademas de un
retraso generalizado en la erupcién de las dos denticiones.

Enanismo acrondoplésico; es de etiologia desconocida, aunque algunos
casos tiene un trasfondo genético, en algunas ocasiones se asocia con
deficiencia mental.

Sindrome de Gardner; es un trastorno hereditario que ademas de retraso
eruptivo, se caracteriza por fiboromas multiples osteomas, odontomas, y
dientes supernumerarios.

Sindrome de Hallerman-Steiff; es un sindrome congénito raro.

Amelogénesis imperfecta; es una enfermedad de transmision genética
que afecta exclusivamente al esmalte de las dos denticiones, suele ir
asociada a cierto retraso de erupcién y se observa, correlacion con
mordida abierta anterior. 5 38

Hipotiroidismo; es el resultado de una ausencia o subdesarrollo de la
glandula tiroides, la denticion temporal y permanente presenta un retraso
eruptivo importante, y aunque los dientes son de tamafio normal, suelen
estar apiflados por el pequefio tamafo de los maxilares.

Trastornos locales; pueden retrasar la erupcién de las dos denticiones,
aunque es mucho mas frecuente que la segunda denticion se vea
afectada por trastornos locales, que a lo largo del proceso de recambio
dentario produzca retraso eruptivo. 2°
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Falta de espacio; producida por anomalias volumétricas en los dientes
permanentes o por acortamiento de la longitud de arcada a causa de la
migracion mesial de los primeros molares permanentes, puede ser causa
de retraso eruptivo, tanto a nivel de los incisivos como caninos o
premolares.

Erupcion ectopica de primeros molares; se desarrolla fuera de su posicion
normal, siendo los primeros molares permanentes y los caninos.

Secuelas de traumatismo; los mas frecuentes son luxaciones intrusivas y
las avulsiones.

Anquilosis alveélodentaria; puede definirse como anomalia eruptiva en la
que se produce la fusion anatémica entre el cemento radicular y el hueso
alveolar con desaparicion del espacio periodontal.

Dientes supernumerarios; un retraso en la erupcion de uno o dos incisivos
centrales superiores, obligar4 a la realizacion de un estudio radiolégico,
para descartar la existencia de dientes supernumerarios.

Patologia tumoral; otra patologia que puede ser motivo de retraso en la
zona anterior del maxilar, son los quistes, u odontomas, aunque pueden
presentar cualquier otra localizacion en el maxilar superior, 0 en la
mandibula. 5 38

4.11.4.- Maloclusiones.

Realizar un correcto diagnostico nos ayudard a identificar aquellos
problemas que son susceptibles de ser tratados en una etapa temprana y
diferenciarlos de aquellos que, por su complejidad y falta de prediccion,
necesiten un tratamiento correctivo mas tardio.

El uso de la odontologia restauradora en la conservacién de diametro
mesio distal de los dientes con especial énfasis en los molares
temporales, ante caries interproximales, o la conservacién del espacio
ante la pérdida de éstos, mediante mantenedores de espacio, redunda en
una correcta guia oclusal de una denticibn en transiciébn y prevendra
problemas maloclusivos, sin embargo, existe una serie de anomalias
oclusales que por su frecuencia y la prontitud con la que se presentan
deben ser tratadas de forma temprana, obteniéndose con ello, resultados
satisfactorios, si bien dependiendo de la gravedad del problema, los
resultados tan solo seran parciales, necesitando continuar posteriormente
el tratamiento en otra etapa. 32

Estas anomalias estan asociadas a alteraciones eruptivas, pérdida de

dientes temporales y habitos orales, pudiendo presentar problemas
esqueletales y apifiamientos graves en cuyo caso el tratamiento temprano
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puede no estar indicado, asi, uno de los juicios clinicos mas dificiles de
valorar en este tipo de tratamientos tempranos es cual sera su impacto en
el potencial de crecimiento de cada persona, existen situaciones que en
denticién temporal o mixta tempana se tratan mejor, tanto las mordidas
cruzadas posteriores como las anteriores, asi como las mordidas
anteriores y las francas vestibularizaciones con presencia de diastemas
en los incisivos superiores necesitan tratamiento temprano, no solo por la
mejora en la funcién oclusal, sino también como actuacion determinante
en la disminucion de riesgo de sufrir traumatismos dentarios. La erupcion
ectdpica de molares permanentes se ha de tratar en cuanto se detecten,
incluyendo la recuperacion del espacio perdido, al igual que la realizacion
de extracciones terapéuticas, que, como en el caso de caninos semi
impactados les facilitard su erupcién, sin embargo otro tipo de
alteraciones maloclusivas, como las clases Il esqueletales deberian
tratarse en denticiéon mixta tardia. > 38

La clase lll por el contrario tendra su mejor pronostico cuando es tratada
de forma temprana tanto en denticion decidua como mixta primera fase.

Claze | Clase |l Claze [l

Fig. 31. Mordida Clase I, I, 1ll. 37

Problema transversal; son aquellas alteraciones de la oclusién que se
presentan en el plano horizontal o transversal, pudiéndose dar en
cualquier tipo de maloclusion 1, Il, Ill, o mordida abierta los dos tipos de
alteracion transversal por excelencia, son la mordida cruzada, posterior y
la mordida en tijera, pasando por una situacién intermedia como la
oclusion cuspide, a cuspide.

Mordida cruzada posterior; proviene de un desarrollo deficiente en sentido
transversal del arco superior donde encontraremos una menor inclinacion
bucal de premolares y molares superiores, pudiendo establecer con los
inferiores, desde una relacién cuspide a cuspide hasta una relacion
cuspide-fosa, por lo que las cuspides vestibulares de premolares y
molares superiores engranarian en las fosas de premolares y molares
inferiores. 5 38
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4.11.5.- Lengua geografica.

Glositis migratoria benigna o lengua geogréfica; decenios 1° y 2°
adolescentes, sexo femenino preferentemente.

Areas multiples rojas circulares de las papilas filiformes rodeadas de un
borde blanco engrosado. Cambio de patrén, se presenta en dorso de la
lengua y bordes laterales, su implicacion clinica es asintomatica en
ocasiones glosodinia, tiene mayor incidencia en nifios, no requiere
tratamiento, posible irritacion con alimentos &cidos y colutorios,
diagnostico diferencial, candidiasis, lengua fisurada, glositis romboidal
media, estomatitis por contacto. °

37

Fig. 32. Lengua geogréfica.
4.12.-Manejo odontolégico.

En pacientes comprometidos sistémicamente las interconsultas con
odontopediatria deberian ser establecidas lo mas temprano posible, ya
gue de esta forma el especialista puede instruir a la madre en aspectos
como higiene, factores de riesgo a la caries dental, uso de sistemas
preventivos, entre otros, Nakhjavani y Bayramy dicen que la higiene debe
ser considerable al tratar nifios con enfermedad renal, al atender
pacientes con anemia y dialisis con buena higiene oral, las
complicaciones sistémicas se reducen notablemente. 38

En el momento que el clinico observa alteraciones bucales que le hacen
sospechar de algun compromiso sistémico, se debe establecer una
interconsulta, algunos doctores recomiendan que al momento del
odontdlogo tratar pacientes con defectos de esmalte como amelogénesis
imperfecta se deben referir a nefrologia pediatrica; ya que puede ser que
aun no se haya establecido un diagnoéstico sistémico y exista alguna

88



o

1904

alteracion renal. Hunter lo afirma sefialando que son muchos los casos
relacionados con defectos de esmalte y patologias renales. ©

En estos articulos se concluye que de los casos estudiados los hallazgos
bucales observados con mayor frecuencia fueron la hipoplasia del
esmalte, seguido de caries dental, sin embargo estas lesiones
representan procesos iniciales de desmineralizacion dentaria, con
ausencia de cavitacion en todos los pacientes examinados. La
informacion encontrada en los articulos anteriormente mencionados,
confirma clinicamente la poca incidencia y progreso de la caries dental en
pacientes con enfermedad renal, por dltimo la tercera alteracion mas
observada fue el retardo en la erupcion dentaria. Se puede descartar el
desinterés por parte de los representantes en el control odontolégico de
los pacientes pediatricos, ya que todas las lesiones cariosas presentes no
generaban ningun tipo de sintomatologia dolorosa, lo cual, en general,
representa el motivo principal de la visita odontoldgica. 3
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CONCLUSIONES

La acidosis tubular renal sigue siendo una enfermedad poco
frecuente, representa una enfermedad que se caracteriza por una
etiologia y progresion compleja, que debe ser tratada con rapidez,
para establecer un adecuado plan de tratamiento que favorezca un
mejor pronostico en los pacientes que la padecen.

Debemos tener conocimiento que la acidosis tubular renal es una
enfermedad con un prondstico exitoso, que en la mayoria de los
casos tanto los padres como los mismos pacientes son
cooperadores para poder llevar a cabo el tratamiento.

Es una enfermedad en la que se busca controlar su evolucion
desde etapas tempranas, debido a que las principales
complicaciones afectan en mayor medida el sistema renal que es
el encargado de varias funciones importantes en el cuerpo, por lo
que es relevante identificar los métodos para realizar un
diagnéstico diferencial con otras enfermedades que también afecta
al sistema renal.

Es importante que como profesionales de la salud, tengamos
conocimiento de como referir a estos pacientes para que reciban
un tratamiento adecuado a nivel especializado.

El odontdlogo debe tener los conocimientos adecuados para poder
atender a pacientes con enfermedades en las que no siempre se
deban hacer tratamientos invasivos, como en el caso de la ATR
que frecuentemente son tratamientos dentales de caracter
preventivo.

Conocer actualmente que se estan presentando enfermedades con
baja incidencia y prevalencia, por lo que debemos mantenernos
informados y en continua actualizacion respecto a enfermedades
sistémicas, cronico degenerativas para conocer sus métodos de
diagnostico y lograr su prevencion. Trabajar de manera
multidisciplinaria con otros profesionales de la salud permitird que
logremos  mejores resultados para la atencidon de nuestros
pacientes.
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