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CASOS CLINICOS

Pseudohipoaldosteronismo

J. SANCHEZ MARTIN, J. B. GONZALEZ DE LA ROs4, J. G. GARCIA-PARDO RECIO,

A. AVELLANOSA ARNAIZ, M. PINTO CEBRIAN, E. RAMILA DE LA TORRE y C. ARNEMANN REYES

RESUMEN: Se ptesenta un lactante portador de Pseudohipoaldosteronismo (PHA), que
consultaba por escasa ganancia ponderal. El enfermo reune los critetios de Hipercalce-
mia e Hiponattemia con pérdida renal de sodio, aldosterona muy elevada y gran activi-
dad de la renina plasmitica. La caractetistica mds destacada ha sido su respuesta a los
mineralocorticoides Alfa-fluorados, en contra de lo que suele ser habitual en este tipo
de enfermos. Posteriormente el aporte suplementatio y aislado de sal, también ha per-
mitido el correcto control del nifio. PALABRAS CLAVE: PSEUDOHIPOALDOSTERONISMO. MI-
NERALOCORTICOIDES EXOGENOS.

PSEUDOHYPOALDOSTERNONISM. (SUMMARY): We present an infant with Pseu-
dohypoaldosteronism (PHA). Admitted to Hospital because he had gained no weight.
Hiperkalaemia, Hyponatremia, Sodium tenal loss, increase in plasma renin and Aldoste-
rone Levels, established the diagnosis. The excellent response to the treatment with mi-
neralocorticoids Alfa. fluorade is the most important caracteristic, because is not com-
mon in those patients. He has received also a salt suplement that contributed to the co-
rrect control of the child. KEY WORDS: PSEUDOHYPOALDOSTERONISM. EXOGENS MINERA-

LOCORTICOIDS.

INTRODUCCION

El PHA es una entidad cuyo diagnésti-
co es poco frecuente y estd relacionada con
la patologia de 6rganos diana o de los re-
ceptores. Clinicamente todos los pacientes
cursan con diversos grados de hipercalie-
mia, pérdida de sodio por la orina y not-
mal funcionamiento fenal y suprarrenal.
El diagnéstico se apoya en el gran incre-
mento de las cifras de aldosterona y de Ia
actividad de la renina plasmitica (RPA).

En el afio 1958 CHEEK y PERRY (1)
describen la enfermedad por primera vez
en un lactante, con pérdida de sal por ori-
na y resistencia a los mineralocorticoides.

En 1963 ROYER y Col. (2) notifican la in-
fluencia de la espironolactona sobre uno
de sus enfermos. Asimismo en 1976 TIE-
DER (3) comunica un caso de pérdida sali-
na renal con hiperaldosteronemia y que
responde a los mineralocorticoides fluora-
dos a grandes dosis. En 1977 Roy (4) des-
cribe algunos casos familiares que también
responde a la DOCA y a la espironolacto-
na, sugiriendo distintos tipos de respuesta
del t@bulo renal. El mismo afio ROSLER
(5) describe siete nifios afectos de esta en-
fermedad y apunta la posible existencia de
una anomalia en la sintesis de la aldoste-
rona. En 1978 RAMPINI (16) realiza una
amplia revisién de los 38 casos publicados
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hasta entonces, y aporta uno nuevo, desde
entonces se han comunicado algunos casos
mis, y se sugiere la existencia de formas
con escasa expresividad.

Han sido descritos vatios casos en una
misma familia segin un modo de herencia
autosdmico dominante, peto se han des-
crito varios casos con patrdn de herencia
autosdmica recesiva como los casos de
ScuMITH (9), ROSLER (5), con afectacién,
tanto en gemelos como en hermanos.

De forma general, se admite como una
caracteristica de esta entidad, la resistencia
a los mineralocorticoides, con la excepcién
" de los casos comunicados por Roy, Ro-
YER, TIEDER Y POL-VINAY (10), que pre-
sentaban respuestas parciales o casi com-
pletas a los mineralocorticoides 9-alfa-
fluorados.

Finalmente, los trabajos de ARMANINI
(11) en 1985 patecen concluir que el PHA
es producido por un defecto de los recep-
tores tipo I renales y de diversa localiza-
cién: colon, glindulas sudotiparas, saliva-
res y leucocitos, defecto que puede ser
completo o parcial.

El objeto de nuestra publicacién es co-
municar un caso de Pseudoaldosteronismo
en un lactante que responde, tanto a la
administracién aislada de mineralocorticoi-
des 9-alfa-fluorados, como al suministro
suplementario de sal.

CASO CLINICO

Nifio que ingresa por primera vez en
nuestro Servicio a la edad de 2 meses y
medio, por presentar nula ganancia pon-
deral desde el nacimiento. No existen an-
tecedentes familiares de interés. Macroso-
mia a] nacimiento. P.R.N.: 4,830 kg. Diag-
nosticado de infeccién urinaria al mes de
vida.

En la exploracion destaca: afectacién
importante del estado general, malnutri-
cién severa, palidez de piel, signos de des-
hidratacién moderada-grave, con ojos
hundidos, signo del pliegue presente y
mucosa oral mal humectada. Taquipnea.
A.CP. sin ruidos afiadidos. Abdomen not-
mal. Lesiones blanquecinas en mucosa
oral, compatible con muguet. Temperatu-
ra: 36,8 °C. Peso: 4,280 kg. Talla: 59 cm.

Exploraciones complementarias: Al in-
greso: S. de sangre: Leucocitos 22.200,
con predominio linfocitario, anemia dis-
creta normocitica normoctdmica. Trombo-
citosis de 811.000. Equilibtio 4cido base:
Discreta acidosis metabdlica. Bioquimica
de urgencias: Na.: 125; K.: 7,0; Cl.: 94;
Glucosa: 134. Urea: 53. Ionograma urina-
rio: Destaca Na de 79 mEq/l. Radiografia
de térax: Normal.

Posteriormente y tras terapéutica tehi-
dratadora: Perfiles general y nefrolégico:
Normal. Cultivos periféricos negativos.
Sistemitico de orina y sedimento norma-
les. Cortisol basal: 6,2 ug/dl. Aldosterona
(en varias determinaciones): En valotes
comprendidos entre 1.192 y 1.959
pg/ml/h; 17 cetosteroides: En limites not-
males. 17 alfabidroxiprogesterona: 14,7
ng/ml., tras prueba dinimica de estimula-
ciébn con ACTH: Sin cambios. Dehidro-
epiandosterona: 0,37 mg./ml. Pregnan-
triol en orina: 2,59 mg./24 h. Antigeno
HLA B27: Negativo.

Se realiza también ecografia renal que
es informada como normal.

Durante su ingreso se decide inicial-
mente llevar a cabo terapéutica con mine-
ralocotticoides y aporte suplementario con
sodio oral, ptesentando un cuadro de hi-
pertensién endocraneal que se resuelve
con la suspension del aporte de Na. Poste-
riormente se lleva a cabo prueba terapéu-
tica con suspensién de mineralocorticoides
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y de nuevo aporte suplementario de sal,
ptesentando buena ganancia ponderal y
no incidencias clinicas de interés hasta los
10 meses, que precisa nuevo ingreso hos-
pitalatio por cuadro gastro-intestinal y
descompensacion metabdlica, aisldndose
en Coprocultivo Salmonella Enteritidis. A
partir de este momento, sigue controles en
Consulta Externa, presentando buen desa-
rrollo psicomotor y curva estatuto-
ponderal ascendente en P.50.

COMENTARIOS

Nuestro enfermo presentaba un cuadro
clinico cldsico de escasa ganancia ponderal,
pérdida de apetito, adinamia, sin vomitos
ni diartea, con signos evidentes de deshi-
dratacién y pérdida de peso. Los datos
bioquimicos obtenidos al ingreso ya ponen
en evidencia una hipercaliemia con hipo-
natremia que nos obliga a pensat en aque-
llas patologias mis frecuentes de las pri-
meras semanas de vida, que cursan con hi-
perkaliemia (tabla I).

TaBLa 1.

La sospecha de una hiperplasia supra-
trenal congénita como causa frecuente a
esta edad, afin con genitales normales, nos
llevd a iniciar tratamiento con glucocorti-
coides y mineralocorticoides bajo suple-
mento de sodio en perfusién, para cortegir
el desequilibrio hidroelectrolitico. Los test
de la funcién renal que se realizaron fue-
ron normales, incluida la ecografia, con lo
que no se pudo descartar el gran grupo de
causas renales que cursan con hiperka-
liemia.

El estudio posterior de la funcién su-
prarrenal nos aporta normalidad en las ci-
fras de 17-hidroxiprogesterona, ACTH, cor-
tisol plasmitico y de 17 cetosteroides y
pregnantriol urinarios, €to nos permitid
retirar los glucocorticoides y mantener los
mineralocorticoides por via oral, se sus-
pende el aporte de sal suplementario y el
enfermo mantiene estables sus cifras de K
y Na durante semanas (fig. 1).

El diagnéstico errdneo en estos casos,
puede inducir a la utilizacién innecesaria
de glucocorticoides que incrementarfan el -

HIPERKALIEMIAS

1. FALSAS HIPERKALIEMIAS

— Error analitico
— Hembélisis de muestra

II. INGESTA O PRODUCCION AUMENTADA

— Dietas
— Medicamentos (Penicilina)
— Transfusiones

II. TRASTORNOS RENALES

— Insuficiencia renal (aguda, cronica)

— Pseudohipoaldosteronismo

Tipo I (Total o parcial)
Tipo II (Shunt del cloro)
Uropatias obstructivas
Trombosis vena renal
Necrosis renal

Enf. sistemiticas (Lupus)

e Primarios

®  Secundarios

IV. ENDOCRINOPATIAS

— Hipoaldosteronismo

— Hiperplasia suprarrenal congénita
— Addison

— Déficit de insulina

V. POR DROGAS

— Espironolactona
— Trianterene

— Indometacina
— Ciclosporina

VI. OTRAS CAUSAS

— Acidosis metabdlicas
— Parilisis familiar hiperpotasémica, etc.
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EVOLUCION DEL Na PLASMATICO
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FG. 1. Evoluciorn del Na plasmitico

riesgo de retraso del crecimiento y el blo-
queo del eje hipofisosuprarrenal, BROOK
(12).

El conocimiento de las elevadas cifras
de aldosterona y del incremento de la acti-
vidad de la renina plasmitica nos orienta
el diagnéstico hacia un PHA con una inu-
sual respuesta al aporte axdgeno de mine-
ralocorticoides. ’

Podemos descartar el Pseudohipoaldos-
teronismo tipo II o sindrome del shunt
del cloro, por falta de acidosis hipercloré-
mica, hipertension, las cifras tan elevadas
de aldosterona y de rpa: Take C. (13),
HoLranp B. (14).

El interés fundamental de nuestra ob-
servacion radica en primer lugar, por la ra-

reza, y en segundo lugar por la sensibili-
dad a la administracion exégena de 9-alfa
fluorcotisol, como ocurtia en los casos
aportados por Roy (4), P.-VINAY (10), y
TEDER (3), lo que confirma la opinién ca-
da dia mis evidente de que el PHA es una
entidad proteiforme, en la que los recep-
tores tubulares tipo 1 de alta afinidad para
la aldosterona pueden estar alterados, dis-
minuidos o ausentes. Por tanto, en la gran
mayotfa de los PHA de tipo I, asistimos a
una falta total de respuesta a mineralocot-
ticoides y en algunas familias, como en
nuestro enfermo, hay respuestas parciales
importantes.

La mayoria de los PHA tienden a la
maduracién y control de sus pérdidas re-
nales de sodio, a partir de los dos afios de



PSEUDOHIPOALDOSTERONISMO 77

edad, sin embargo, se han descrito formas
severas de PHA, como los dos hermanos
comunicados por Poraw C. y Col. (15),
que continuaban teniendo episodios im-
portantes de pérdida de sal, o el caso de

Hoea, R. J. y Col. (16), que a los 12,5
afios de edad requerfa afin suplementos
masivos de sal. Por ello hay que ser cautos
en el control evolutivo y en el prondstico
de su curacién definitiva.
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