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RESUMEN

Se revisaron 14 expedientes de niflos con algin tipo de raquitismo renal que se
atienden en el servicio de Nefrologia Pediatrica del Hospital Ger]eral Centro Médico La
Raza, IMSS. Fueron 6 mujeres (42.8%) y 8 varones (57.2%), con un promedio de edad de 10
ainos. El raquitismo que predominé fue el Hipofosfatémico familiar, 9 pacientes, 4 tuvieron

Acidosis Tubular Renal tipo Iy uno presenté sindrome de Fanconi.

De todos ellos se obtuvo la talla inicial al efectuarse el diagnodstico e inicio del
tratamiento; del mismo modo se obtuvo la talla final al momento del cohorte. A 13 pacientes
(92.8%) se les encontré por debajo de la percentila 5 para su edad y un paciente ( 7.2%) se

hallaba en la percentila 50.

Al grupo en géneral se le determind la velocidad de crecimiento (VC), encontrandose
que alcanzaba lo normal de dicha VC después del tratamiento y la paciente uno se mantuvo

en la centila 50, con una VC normal.

También se agrupé6 de acuerdo al tipo de raquitismo; observando que los pacientes con
Hipofosfatemia Familiar tuvieron una VC promedio de 0.62 + 0.25 cm/mes; en los pacientes
con Acidosis Tubular Renal tipo I se obtuvo una VC promedio de 0.76 + 0.48 cm/mes, y el

paciente con sindrome de Fanconi, una VC de 0.44 cm/mes.
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A cada tipo de raquitismo renal se le agrup6 de acuerdo a la edad para determinar su
VC en cm /mes, teniendo para el hipofosfatémico familiar en menores de 2 afios 0, de 2 a 13
afios X=0.72 + 0.62 y de 13 a 16 afios X= 0. 62 + 0.25. Para la Acidosis Tubular Renal, en
menores de 2 afios 1.6, de 2 a 13 afios 0.6 y de 13 a 16 afios X= 0.42 + 0.003, en el
sindrome de Fanconi, sélo en el grupo de edad de 2 a 13 afios 0.44.

Todos los pacientes se encuentran con tratamiento especifico para cada ti;:o de

raquitismo renal desde el momento del diagnéstico y mantienen una VC normal.



ANTECEDENTES CIENTIFICOS

El raquitismo es una enfermedad ya descrita desde el siglo XVI, sin embargo, esta ha

sido bien estudiada a mediados de nuestro siglo(1).

El raquitismo se puede considerar como un sindrome clinico, bioquimico y radiolégico,
siendo el trastorno principal, una alteracién en el crecimiento 6seo y un aumento en la matriz
desmineralizada del mismo. Evidentemente que el hueso que esté en crecimiento, como es

el de los nifios, tiene una mayor repercusion de esta alteracion.

Podemos mencionar que el raquitismo se debe a dos grandes alteraciones, la primera,
es una deficiencia nutricional de vitamina D o de calcio y fésforo; otro gran grupo al cual se
le llamara raquitismos renales, que a su vez se pueden subdividir en un primer grupo que
corresponde a las alteraciones inherentes al metabolismo o accién de la vitamina D,
anteriormente Ilamado raquitismo dependiente de vitamina D, existiendo dos tipos; el tipo |
donde la alteracion es una disminuci6n de la dihidroxivitamina D3, y la tipo Il donde existe
defecto en los receptores de la vitamina D3 activa (2). El otro subgrupo de raquitismo renal
es donde existe un defecto en el transporte tubular, sobre todo del fésforo, siendo la
enfermedad mas frecuente el Raquitismo Hipofosfatémico ligado al cromosoma X

(anteriormente llamado raquitismo resistente a vitamina D) (3).

Existen ofras entidades poco frecuentes en nuestro pais, sin embargo, es conveniente
tenerlas en cuenta para elaborar diagnésticos diferenciales, dentro de los cuales se
mencionaran el Raquitismo Hipofosfatémico hereditario con hipercalciuria y la enfermedad
6;ea hipofosfatémica (4). También, existe la osteomalasia oncogénica y desde luego el
sindrome de Fanconi ya sea primario o secundario, sobre todo a cistinosis 0 a otras

enfermedades de atesoramiento (5).



También existen alteraciones tubulares que pueden condicionar un raquitismo cuya

fisiopatologia aun no esta bien comprendida como en el caso de acidosis tubular renal (6).

Hay que diferenciar el Raquitismo de la osteopenia u osteoporosis. La osteoporosis es
definida como una disminucién en la masa 6sea total, pero en la cual existe una relacién
normal de hueso mineralizado y hueso no mineralizado; la relacién normal es de 31 Y

osteopenia es un dato radiolégico de la osteoporosis (3 y 6).

El Raquitismo renal trae como consecuencia, incapacidad para el individuo,v

deformidades 6seas importantes como ensanchamiento de epifisis, givas frontales, genu
valgo, genu varo, alteraciones en codo, alteraciones en caja toracica y lesiones en craneo;
lo que hace que esta enfermedad Sea incapacitante y deformante, pero en el nifio, ademas,
le evita su velocidad de crecimiento normal, surgiendo la necesidad de hacer un diagnéstico

temprano y un tratamiento oportuno de esta enfermedad.



PACIENTES Y METODOS

Se revisaron los expedientes de pacientes con Raquitismo renal, del servicio de
Nefrologia Pediatrica del Hospital General Centro Médico La Raza desde el afio de 1984 a
1994, analizéndose un total de 14 expedientes proporcionados en el archivo clinico del
H.G.C.M. La Raza ; que corresponden al total de pacientes que se encuentran recibiendo
tratamiento especifico para el tipo de Raquitismo renal desde el momento de que se
diagnosticd, independientemente de la edad y sexo. No se incluyeron los expedientes de
pacientes con otro tipo de raquitismo, como el carencial 0 secundario a insuficiencia renal

crénica.

Se separ6 cada expediente de acuerdo al tipo de Raquitismo renal y de cada uno se
registraron los siguientes datos: nombre del paciente, edad, sexo, tipo de raquitismo, talla
inicial al momento del diagnéstico, talla final, tiempo y tipo de tratamiento. Se calcul6 para
cada paciente su velocidad de crecimiento en centimetro por mes, mediante la siguiente

férmula: Velocidad de crecimiento = Talla final - Talla inicial
Numero de meses

Y se verificé que continuaran con tratamiento instituido. Estos datos se registraron en

hoja especifica de recoleccion de datos.

A cada paciente se le asigné un nimero en orden ascendente, se separaron por tipo de
Raquitismo renal, ~edad, sexo y se determin6 su velocidad de crecimiento por tipo de
raquitismo y este a su vez por grupos de edades; de menores de 2 afios, 2 a 13 afios yi13a
16, dicha informacion se representd en tablas y gréficas. Asi mismo, se registré6 a cada
paciente en forma individual, por sexo, toméandose su talla inicial y final para determinar su

curva de crecimiento en graficos del Dr. Ramos Galvan.



RESULTADOS

Se analizaron 14 expedientes de pacientes con Raquitismo renal, 6 mujeres(42.8%) y 8
varones (57.2%) cuya edad se encontré desde los 23 meses hasta 16 afios, con una media

de 10 anios; se obtuvieron 3 grupos por tipo de Raquitismo renal (Tabla I).

Un grupo de 9 pacientes (64.2%) con Raquitismo Hipofosfatémico Familiar, 4 pacientes
(28.6%) asignados al grupo de Acidosis Tubular Renal tipo | y un paciente (7.2%) al grupo

de Sindrome de Fanconi. (Fig.1).

Reciben tratamiento a base de fosfatos, calcitriol y bicarbonato de acuerdo al tipo de
raquitismo, iniciando desde el momento en que se establecié diagnéstico en 1984 y han
continuado hasta ahora, completando un periodo de 10 afios durante el cual no se han

presentado complicaciones secundarias al uso de fosfatos, calcitriol o bicarbonato.

Se obtuvo la media de la talla inicial que fue de 93.6 + 21 cm y de la talla final 120 +
23.9 cm, y por el tipo de Raquitismo su VC (tabla Il y fig. 2). Para los nueve pacientes con
Raquitismo Hipofosfatémico familiar la VC en cm/mes fue x= 0.62 + 0.25, (Tabla Ill y Fig. 3).
Para los cuatro pacientes con Acidosis Tubular tipo | la VC fue x=0.76 + 0.48 y para un
paciente con Sindrome de Fanconi VC=0.44 (Tabla IV y Fig. 4). Estos grupos se
subdividieron por grupo de edad y se encuentra una VC en cm/mes de 2 a 13 afios x=0.72 +
0.62, de 13 a"16 afios x= 0.42+ 0.003. Para el Sindrome de Fanconi sélo en grupo de 2 a 13
afios de 0.44.



Por edad y sexo, tipo de Raquitismo Renal, a cada paciente se les registré su talla
inicial y talla final para traspolarse a las curvas de crecimiento del Dr. Ramos Galvan,
observandose su curva de crecimiento propia, en las que se verifico el crecimiento lineal del
nifio, sin embargo, permanecen bajo criterios de talla baja a pesar de mantener una VC

normal desde que se inicio tratamiento especifico.

Se hizo t student's para muestras pareadas y comparacién de medias, obteniéndose un

resultado estadisticamente significativo con p < 0.001.




TABLA |

RAQUITISMOS RENALES EN EL SERVICIO DE NEFROPEDIATRIA

HOSPITAL GENERAL CENTRO MEDICO LA RAZA

1984 - 1994

1 8 5 | X Hipofosfatémico familiar.
2 4 5 [Xx Hipofosfatémico familiar.
3 5 4 X Hipofosfatémico familiar.
4 16 X | Hipofosfatémico familiar.
5 6 6 X | Hipofosfatémico familiar.
6 7 3 X | Hipofosfatémico familiar.
7 8 ) X Sindrome de fanconi.
8 16 X | Hipofosfatémico familiar.
9 15 2 X | Hipofosfatémico familiar.
10 15 6 X | Acidosis Tubular Renal Tipo I}
1 1 1 X | Acidosis Tubular Renal Tipo I
12 16 X [Acidosis Tubular Renal Tipo I}
13 1 1 | x Hipofosfatémico familiar. |
14 10 2 | x| TAcidosis Tubular Renal Tipo I]
TOTAL 14

JPIUUNRIPR———




TABLAII
VELOCIDAD DE CRECIMIENTO EN NINOS CON RAQUITISMO
HIPOFOSFATEMICO FAMILIAR
HOSPITAL GENERAL CENTRO MEDICO LA RAZA

1984 - 1994

0.61

0.78
1.25
0.42
0.72
0.59
0.47
0.43
0.39
TOTAL 9 x =0.62 + 0.25 cm/mes

olojo|o|o|sfwid]

SERVICIO DE NEFROPEDIATRIA




. RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO FAMILIAR
VELOCIDAD DE CRECIMIENTO
HOSPITAL GENERAL CENTRO MEDICO LA RAZA

(]

1 2 3 4 5 6 8 9 13

| NUMERO DE PACIENTES

SERVICIO DE NEFROPEDIATRIA, 1984-1994




: . ACIDOSIS TUBULAR RENAL TIPO |
VELOCIDAD DE CRECIMIENTO
HOSPITAL GENERAL CENTRO MEDICO LA RAZA

I

10 " 12 14
NUMERO DE PACIENTE

SERVICIO DE NEFROPEDIATRIA, 1984 - 1994




TABLA lli

VELOCIDAD DE CRECIMIENTO EN NINOS CON ACIDOSIS TUBULAR RENAL

HOSPITAL GENERAL CENTRO MEDICO LA RAZA

1984 - 1994

10 .
11 1.6
12 0.43
14 0.6
TOTAL 4 x = 0.76 + 0.48 cm/mes
SERVICIO DE NEFROPEDIATRIA
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TABLA IV

VELOCIDAD DE CRECIMIENTO EN NINOS CON SINDROME DE FANCONI

HOSPITAL GENERAL CENTRO MEDICO LA RAZA

1984 - 1994

0.44

SERVICIO DE NEFROPEDIATRIA
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: SINDROME DE FANCONI
VELOCIDAD DE CRECIMIENTO
HOSPITAL GENERAL CENTRO MEDICO LA RAZA

vi

7
NUMERO DE PACIENTE

SERVICIO DE NEFROPEDIATRIA, 1984 - 1994



TABLAV

VELOCIDAD DE CRECIMIENTO EN NINOS CON DIFERENTE
TIPO DE RAQUITISMO RENAL, POR GRUPO DE EDAD.

HOSPITAL GENERAL CENTRO MEDICO LA RAZA.

1984 - 1994.

Hipofosfatémico Familiar x=0.72+0.62| x=0.62+0.25
|Acidosis Tubuiar Renal 1.6 0.6 x=0.42+0.003
|sindrome de Fanconi 0 0.44 0

*/C= VELOCIDAD DE CRECIMIENTO

SERVICIO DE NEFROPEDIATRIA
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RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO FAMILIAR
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RAQUITISMO HIPOFOSFATEMICO FAMILIAR.
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SINDROME DE FANCONI
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ACIDOSIS TUBULAR RENAL TIPO I
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DISCUSION

En Pediatria se encuentran diversas enfermedades como causa de Talla Baja; estando
presentes entre estas, las alteraciones tubulares renales en cuanto al manejo del calcio,
fosforo, y equilibrio acido base, que explican las alteraciones bioquimicas de los diferentes
tipos de Raquitismos Renales, asi como sus manifestaciones radiolégicas y clinicamente las
caracteristicas fisicas tales como craneotabes, deformidades en caja toracica, escoliosis,
genu varo, genu valgo, etc. Teniendo como su conclusion una disminucién en la velocidad

de crecimiento.

De los pacientes en control, la mayoria correspondié al tipo de Raquitismo
Hipofosfatémico Familiar, que al igual en lo reportado en la literatura és la forma de
Raquitismo que con mayor frecuencia se observa y que se caracteriza por una
hipofosfatemia sostenida e hiperfosfaturia y con niveles séricos elevados de fosfatasa
alcalina y cambios en la concentracién de PTH, esta es una enfermedad genética que se
presenta en forma dominante ligada al cromosoma X, cuyo defecto esta localizado
especificamente en el locus 22 del brazo corto del cromosoma X (8). Las manifestaciones se
presentan como deformidades en extremidades inferiores y relativamente en segmento

superior, dolores 6seos (6) y una velocidad de crecimiento disminuida.
El tratamiento sustitutivo ideal ha sido reportado desde inicios de 1980, con el cual se
encuentran todos los pacientes incluidos en este estudio, con dosis e intervalos

recomendados, a base de 1,25-dihidroxivitamina D3 y Fosfato (7), lo que ha favorecido la

velocidad de crecimiento lineal a lo normal y la curacién del raquitismo (6).

21
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Sin embargo, se han reportado complicaciones secundarias a este tratamiento, tales

como la nefrocalcinosis e hipercalciuria, que no se presentaron en los pacientes citados (9).

Otra de la tubulopatia que ocasiona talla baja como consecuencia de raquitismo y por lo
tanto una velocidad de crecimiento baja es la acidosis tubular renal, diagnosticada en cuatro
nifilos, como el tipo | o distal, en la que existe como alteracion basica la incapacidad de las
células tubulares distales renales para secretar el i6n hidrégeno, acidosis sistémica y
alteraciones en sodio y potasio, asi como hipercalciuria que favorece ante una orina alcalina
nefrocalcinosis y litiasis, que bien puede progresar a falla renal (6). Dichas alteraciones
bioquimicas repercuten en una velocidad de crecimiento inadecuada, por lo que estos nifios
cursan con talla baja. En el estudio se observé una normalizacién de la velocidad de

crecimiento con el tratamiento ideal que para este tipo corresponde la sustitucion de alcalis.

El mecanismo por el cual los pacientes con acidosis tubular renal detienen su
crecimiento, no es muy claro, parece ser que la acidosis por si misma conduce a la
detencién del crecimiento, sin embargo, se pueden agregar otros factores como la
hipovolemia, deshidratacién, asi como la pérdida de sodio y potasio. Otra observacion
importante, es que en la acidosis crénica, existe no sélo la incapacidad de eliminar acidos,
sino que ademas hay un incremento en la producciéon neta de acidos y esto impide la

formacion de hidroxiapatita, asi como su depdsito en el hueso nuevo (10).

‘Sélo se detecté un paciente con sindrome de Fanconi y talla baja. En este sindrome
existe una pandisfuncion tubular proximal donde se encuentra bicarbonaturia, aminoaciduria
generalizada, glicosuria y fosfaturia; planteandose por lo menos seis mecanismos de la falla
tubt:lar, como son: incapacidad del transporte a nivel del borde en cepillo, alteraciones en la
formacion de ATP para efectuar transporte adecuado, alteraciones en las membranas

basolaterales para el movimiento de solutos de la sangre en la célula, y un movimiento de

22
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solutos a través de las uniones apretadas intercelulares. Estos pacientes tienen como
consecuencia acidosis metabélica crénica, hipocalcemia, hipofosfatemia y retardo en el
crecimiento. (11, 12). A este paciente se le inici6 tratamiento sustitutivo ideal a base de

bicarbonato, fosfato y calcitriol, observando una VC normal después de dicho tratamiento.

El tratamiento sustitutivo ideal para los diferentes tipos de Raquitismos Renales si
favorecié una velocidad de crecimiento normal, a partir del momento en que se diagnostico e
iniciaron farmacoterapia, independientemente de la edad y con grado diferente de

manifestaciones radiolégicas, tomandose su talla inicial que correspondia a percentilas de

curvas de crecimiento ain muy por debajo de las inferiores y al obtenerse talla final, ésta se’

acercé a dichas percentilas inferiores, pero todavia dentro de aquellas considertadas para
talla baja, por lo que surge el cuestionamiento de que si el tiempo en que se inicio el
tratamiento tendra relacion con la edad y el grado de dafio 6seo, siéndo éste motivo de otra

investigacion.
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CONCLUSIONES
1.- Los pacientes con Raquitismo Renal alcanzan una velocidad de crecimiento normal
con tratamiento adecuado sin presentar complicaciones.

2.- La velocidad de crecimiento se normalizé independientemente de la edad en que se

inicio el tratamiento especifico para el tipo de raquitismo renal.
3.- Los pacientes con Raquitismo Renal y tratamiento especifico adecuado,

normalizaron su velocidad de crecimiento a pesar de permanecer por debajo de las

percentilas normales de crecimiento.
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