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Síndrome de deficiencia corporal en cloro como primera manifestación de 
fibrosis quística

M. J. Lozano; J. Moran; E. Gutiérrez-Rivas y P. Fernández García

Resumen: Se refiere el caso clínico de un lactante de tres meses de edad que presentó 
un síndrome de deficiencia corporal en cloro como primera manifestación de Fibrosis 
Quística. A propósito de esta observación, se revisa la literatura y se recomienda la nece­
sidad de realizar el test del sudor a todo niño que presente una alcalosis metabólica hi- 
poclorémica de causa desconocida. PALABRAS CLAVES: DEFICIENCIA CORPORAL EN CLORO. 
Alcalosis hipoclorémica. Fibrosis Quística.

CHLORIDE DEFICINCY SYNDROME AS THE FIRST MANIFESTATION OF CYSTIC 
FIBROSIS. (Summary): A three months old male admited to the Hospital with a chlori­
de deficiency syndrome, was found to have a Cystic Fibrosis. As a result of this finding, 
the authors review the literature and recommend to measure sweat electrolites in all ca­
ses of hypochloremic metabolic alkalosis of unkwon origin. Key WORDS: CHLORIDE DEFI­
CIENCY SYNDROME. Hypochloremic alkalosis. Cystic Fibrosis.

Introducción

La deplección electrolítica en pacientes 
afectos de Fibrosis Quística es una compli­
cación bien conocida desde que Kessler y 
Anderson (11) la describieron por vez 
primera en 1951. Los primeros casos pu­
blicados hacen referencia a individuos con 
Fibrosis Quística que en situaciones de 
temperatura ambiental elevada, hiperter- 
mia por procesos agudos o elevadas tem­
peraturas corporales durante los meses de 
invierno, presentan una grave deshidrata- 
ción hipotónica y colapso cardiovascular 
(18, 19).

Posteriormente se ha descrito en lac­
rantes con Fibrosis Quística la existencia 
de episodios de deplección electrolítica y 
alcalosis metabólica, que no se asociaban a 

deshidratación aparente, ni a temperaturas 
elevadas ambientales o endógenas, ni a 
pérdidas digestivas excesivas (1, 3, 4, 6, 
12, 14, 21). Los niños afectos de Fibrosis 
Quísticas que presentan este proceso meta- 
bólico son menores de 12 meses, y su cua­
dro clínico se caracteriza por anorexia, de­
bilidad muscular, letargia y retraso pondo- 
estatural. En este grupo de pacientes, las 
manifestaciones pulmonares y /o digestivas 
o no existían, o no eran lo suficientemen­
te expresivas como para sospechar una Fi­
brosis Quística, siendo los episodios de hi- 
poelectrolitemij con alcalosis metabólica la 
manifestación inicial de la enfermedad (1, 
3, 4, 6, 12, 14, 21).

Por lo anteriormente comentado, se re­
comienda la necesidad de realizar una 
prueba cuantitativa del sudor a todo niño

Departamento de Pediatría. Hospital Nacional Marqués de Valdecilla. Santander.



62 M. J. LOZANO Y COLS.

que presente una alcalosis metabólica dr 
causa desconocida.

Caso clínico

Lactante varón de 3‘A meses de edad, que 
15 días antes del ingreso, tras la primera admi­
nistración de triple y polio, comienza con febrí­
cula y rechazo de tomas. Simultáneamente los 
padres refieren que el niño conecta menos con 
el medio ambiente, no sonríe y está hipotóni- 
co. En los últimos días este cuadro clínico se 
hace más evidente, presentando anorexia inten­
sa y pérdida de peso. Antecedentes familiares 
sin interés patológico. Antecedentes personales: 
Embarazo, parto y período neonatal normales. 
Peso de nacimiento: 3.750 gr. Test de Meconio 
negativo. Desde los 15 días de vida presenta 
vómitos repetidos, no muy abundantes, pero sí 
tras todas las tomas. La ganancia ponderal ha 
sido normal en los primeros meses y algo me­
nos en el último mes. Examen físico: Peso: 
5.450 grs. (P25); Talla: 61 cms. (P50); PU.. 
41 cm. (P75); T.A.: 10/6; Ta: 36,9°C. A k 
exploración llama la atención una hipotoní. 
muscular más evidente a nivel cervico-axial y 
una escasa conexión con el medio, con falta de 
respuesta a los estímulos sociales. El resto del 
examen físico no resalta datos patológicos de 
interés. Examenes complementarios: Sangre: 
Hemograma: Leucocitos 18.900 con fórmula 
normal. Hb.: 13,9 grs. %; Hcto.: 42 %. Gaso­
metría: pH: 7,81; Bicarbonato actual: 47,2; 
E.B.: + 27,2; lonograma: Cloro: 52 mEq/1.; 
Sodio: 125 mEq/1.; Potasio: 3,1 mEq/1.; Crea­
tinina: 1,3 mgr %; Acido Urico: 6,6 mgrs. %: 
Orina: pH: 5; Densidad: 1014; Sedimento: In 
contables cristales de ácido úrico; lonograma: 
Cloro: 0; Sodio: 6 mEq/1.; Potasio: 101 
mEq/1.; Urocultivo: negativo. Radiografía de 
tórax: normal: Tránsito gastro-duodenal: Reflu­
jo gastro-esofágico; Ecografía abdominal: 
aumento de ecogenicidad de ambos riñones. 
Ecografía cerebral: normal. Ante la comproba­
ción de una deficiencia corporal en cloro severa 
se instaura perfusión con suero fisiológico, con 
lo que se corrigen las alteraciones metabóíicas 
normalizándose el estado clínico. Es Jado dé 
alta a los 7 días de su ingreso con el diagnósti­
co de Deficiencia Corporal en Cloro secundario 
a pérdidas digestivas por vómitos. Quince días 
más tarde, en un control en la consulta de

Gastroenterología, se constata una pérdida de 
peso de 250 grs. a pesar de una ingesta calórica 
adecuada y en ausencia de vómitos. En el iono- 
grama se objetiva una cloremia de 77 mEq/1. y 
una cloruria nula, por lo que se decide su in­
greso. Exámenes complementarios (2.° 
ingreso): Sangre: Gasometría: pH: 7,59; Bicar­
bonato actual: 37,5; E.B.: + 14,6; lonograma: 
Cloro: 77 mEq/1.: sodio: 132 mEq/1.; Potasio: 
4,2 mEq/1.; Creatinina: 0,6 mgrs. %; Acido 
Urico: 6,2 mgrs. %. Orina: pH: 6; Densidad: 
1007; lonograma: Cloro: 0; Sodio: 1 mEq/1.; 
Potasio: 40 mEq/1.; Test del sudor: Paciente: 
Cloro: 80-94 mEq/1.; Padre: Cloro: 100 
mEq/1.; Madre: Cloro: 29 mEq/1.; Hermano: 
Cloro: 64 mEq/1. Rx tórax: normal; Eco abdo­
minal: Persistencia del aumento de ecogenici- 
dad renal. Líquido duodenal Basales: Tripsina: 
8 UI; Quimiotripsina: 20 UI; Amilasa y lipasa: 
normales. Prueba de estimulación con colecisto- 
quinina y secretina: sin éxito. Heces: Van de 
Kamer: 5,8 grs. %; Quimiotripsina fecal: 0; 
Balance graso: 80,6 %. Se inicia reposición en 
forma de cloruro sódico oral a la dosis de 70 
mEq/día (10 mEq/Kg/día), disminuyendo 
progresivamente el suplemento de sal hasta un 
gramo diario (17 mEq/día). En el momento ac­
tual (siete meses de edad) presenta un buen es­
tado general con curva ponderal adecuada. Sin 
embargo, cabe destacar que en el último mes 
ha presentado dos procesos respiratorios con 
componente obstructivo.

Comentarios

Nuestro paciente presentaba una alca­
losis metabólica hipoclorémica con cloruria 
nula, por lo que inicialmente descartamos 
las entidades clínicas que cursan con alca­
losis hipoclorémica y cloruria conservada 
(superior a 10 mEq/1.) (Tabla I), e investi­
gamos las hipocloremias de origen caren­
cial o por pérdidas gastrointestinales o cu­
táneas (Tabla II). Inicialmente, y basándo­
nos en el antecedente de vómitos repeti­
dos y en la comprobación de un reflujo 
gastro-esofágico, interpretamos que la 
deplección electrolítica podría ser secunda­
ria a una pérdida gástrica continuada, 
agravada por una reposición inadecuada.
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Tabla I. CAUSAS DE ALCALOSIS METABOLICA HIPOCLOREMICA CON CLORURIA CON­
SERVADA

(Cloro en orina > 10 mEq/1.)

1. De origen renal:

— Administración de diuréticos
— Tubulopatías: Acidosis tubular renal proximal. S. de Bartter.
— Posthipercapnia.

2: De origen endocrino-metabólico:

— Exceso de mineralcorticoides
— Hipercalcemias
— Deplección severa de Potasio.

Rodríguez Soriano (16)

Tabla II. CAUSAS DE ALCALOSIS METABOLICA HIPOCLOREMICA CON CLORURIA DIS­
MINUIDA

(Cloro en orina < 10 mEq/1.)

1. De origen carencial:

— Dietético.

— Neonatal (vómitos maternos).

2. De origen gastrointestinal:

— Pérdida de líquido gástrico
Estenosis hipertrófica de píloro 
Drenaje gástrico continuo 
Obstrucción prebiliar 
Hipertensión endocraneal 
Vómitos psicógenos.

— Diarrea Clorurada: Esporádica. Familiar.

3. De origen cutáneo:

— Pérdida sudoral: Fibrosis Quística.

Rodríguez Soriano (16)
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Sin embargo, la existencia de un nuevo 
episodio de alcalosis metabólica en ausen­
cia de vómitos nos hizo pensar que la hi- 
pocloremia con cloruria de cero podría ser 
secundaria a una pérdida excesiva de elec­
trolitos por el sudor. El test de sudor, me­
diante iontoforensis pilocarpínica, objetivó 
en tres determinaciones una cifra de cloro 
superior a 80 mEq/1. Esta misma prueba 
demostró una cifra de cloro de 100 
mEq/1. en el padre, de 29 mEq/1. en la 
madre y de 64 mEq/1. en el único herma­
no.

Otras entidades clínicas que cursan con 
excreción aumentada de electrolitos por el 
sudor (Tabla III) pudieron excluirse por la 
historia clínica, examen físico y datos de 
laboratorio.

Nuestro paciente presenta los síntomas 
clínicos y las anomalías bioquímicas de 
una «Deficiencia Corporal en Cloro», enti­
dad descrita por primera vez en 1979 en 
un grupo de lactantes alimentados con 
una leche de soja (5, 8, 17) y posterior­
mente referida por otros autores (7, 12, 
23). Un cuadro similar fue analizado en

Tabla HI. ENTIDADES CLINICAS QUE CURSAN CON UNA EXCRECCION AUMENTADA 
DE ELECTROLITOS POR EL SUDOR

Fibrosis quística
Diabetes insípida nefi^génica
Insuficiencia suprarrenal
Fucosidosis
Mucopolisacaridosis
Glucosidosis
Déficit de Glucosa 6 fosfato deshidrogenasa
Hipotiroidismo
Displasia ectodérmica con sordera neurosensoríal
Síndrome de Mauriac
Hipoparatiroidismo con anemia perniciosa
Malnutrición.

1983 por Rodríguez Soriano y cois. (15) 
en una serie de lactantes que ingerían co­
mo único alimento una leche artificial con 
muy bajo contenido en cloro. Este síndro­
me ha sido así mismo referido en lactantes 
alimentados con lactancia materna exclusi­
va (2, 9).

Las pérdidas excesivas de sal a través 
del sudor es un hecho bien explicado en 
niños con Fibrosis Quística. SlBINGA y 
BARBERO (22) demostraron que estos pa­
cientes presentan unos índices de sudora- 
ción más elevados que los niños normales, 
incluso en ausencia de un aumento de 

temperatura ambiental o endógena. Esta 
diferencia se acentúa durante el sueño. 
Los lactantes y niños con Fibrosis Quística 
pueden perder más de 80 mEq. de Cloro 
y de Sodio al día tras una sudoración pro­
fusa (6). Si a estas pérdidas anormalmente 
elevadas se asocia una reposición inadecua­
da, se puede agravar la deplección electro­
lítica y generarse una alcalosis metabólica.

Las recientes tendencias de la alimen­
tación infantil, aconsejando la lactancia 
materna y la utilización de fórmulas ini­
ciales, con un contenido de electrolitos 
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adecuado para el crecimiento de lactantes 
normales pero claramente insuficiente para 
equilibrar las pérdidas aumentadas por el 
sudor, ha contribuido a que los lactantes 
con Fibrosis Quística presenten con mayor 
frecuencia que en el pasado episodios de 
alcalosis metabólica hipoclorémica con to­
das sus consecuencias metabólicas. En las 
décadas anteriores una mayor utilización 
de la leche de vaca (con un contenido de 
cloro de 29 mEq/1.) y una más precoz in­
troducción del «beikost» condicionaron 
probablemente una menor vulnerabilidad 
de estos lactantes frente a las pérdidas ex­
cesivas por el sudor (12). .

El suplemento de sal en los lactantes 
afectos de Fibrosis Quística es por ello más 
necesaria que en el pasado (12). Resulta, 
así mismo, aconsejable la determinación 
periódica de gasometrías, cloremia y cloru- 
ria en pacientes con Fibrosis Quística, in­
dependientemente de la época estacional 
(16).

En los lactantes con Fibrosis Quística, 
la pérdida excesiva de cloro a través del 

sudor, asociada a una ingesta compensa­
dora inadecuada, condicionará una defi­
ciencia corporal en Cloro con todo su cor­
tejo clínico-analítico. Como consecuencia 
de la hipocloremia, en el tubo contornea­
do proximal, la cantidad de Sodio reabsor- 
bible con el Cloro será menor, por lo que 
se estimulará la reabsorción de Sodio in­
tercambiándose por Potasio e Hidrógeno a 
nivel del tubo contorneado distal. Esta siy 
tuación dará origen a una excreción de Po­
tasio también aumentada, con el desarro­
llo ¡posterior de hipopotasemia (10, 20). 
La ¿oexistencia simultánea de una contrac­
ción del volumen efectivo extracelular con 
disminución del filtrado glomerular y ele­
vación de los niveles plasmáticos de creati- 
nina, urea, ácido úrico e hipersecreción de 
renina y aldosterona, contribuye al mante­
nimiento de la alcalosis metabólica (5, 
13).

El cuadro clínico y las anomalías bio­
químicas retornan a la normalidad des­
pués de suplementar la dieta con cloruro 
sódico.
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