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INTRODUCCION

Las causas de falla de medro en |a poblacion neonatal estan
enfocadas en la mala técnica de lactancia materna, infecciones,
y causas gastrointestinales; sin embargo, se deben contemplar
otro grupo de enfermedades. Se presenta el caso de un neonato
con bajo peso al nacer, falla de medro, hiponatremia e
hiperkalemia, que hacen sospechar hiperplasia suprarrenal
congénita (HSC), pero se llega finalmente al diagnostico de
Pseudohipoaldosteronismo tipo |.

OBJETIVOS

Describir el caso clinico de
Pseudohipoaldosteronismo tipo |.

una recién nacida con

Recordar la importancia de las causas endocrinoldgicas en
paciente con falla de medro y alteraciones hidroelectroliticas.

METODOLOGIA

Previa firma de consentimiento informado, se realiza
descripcion de caso clinico de paciente con diagndéstico de
pseudohipoaldosteronismo, tipo |.

DESCRIPCION DEL CASO CLiNICO

Recién nacida de 14 dias de vida quien ingresa al plan canguro,
a término de 37 semanas, con peso bajo para la edad
gestacional. La madre refiere que la alimenta con leche
materna, succién al pecho por 20 minutos cada 3 horas mas
complemento 1 onza que alterna entre leche materna y formula
de 22 kcal/onza. La bebé no se toma todo el complemento,
porque frecuentemente presenta vomito en proyectil de
caracteristicas alimentarias. Es producto del primer embarazo,
madre de 35 anos, 12 controles prenatales. Tuvo trastorno
hipertensivo asociado al embarazo. Serologias y anticuerpos
para TORCH negativos. Ecografia a las 37 +b6 semanas con
RCIU simétrico, creciendo en percentil 5, doppler fetal normal.
Parto por cesarea por presentacion podalica. Adaptacién
neonatal espontanea. Peso al nacer 2250 gr (entre Percentil
3-10), Talla 45 cm (Percentil 10), Perimetro cefalico 33,5 cm
(Percentil 50). TSH normal, estuvo 4 dias hospitalizada al

nacer por ictericia, vigilancia por bajo peso y riesgo metabalico.

Al ingreso al plan canguro pesé 2130 gr (<P3) con pobre
ganancia de peso (nula), sin reatrapar peso del nacimiento. Se
hospitaliza y se hacen examenes (Tabla 1).

PARACLINICOS RESULTADOS

pH 7,48
Gases arteriales PCO2 20

HCO3 14,9

Hb 14,9 g/d!
Hemograma Hto 48%

Plaguetas 552.000

Sodio 131
lonograma Potasio 5,93

Calcio 11

Magnesio 1,83
PCR <0.5 mg/dl
Creatina 0,46
Acido lactico 1,8 mmol/I (1.06 - 2.08)
Amonio 27 umol/I (9 - 30)

.........................................................................................................

.........................................................................................................

TSH 4,41 mUl/I

T4 libre 24,6 pmol/Il

Uroanalisis y gram de orina Normal

Urocultivo Negativo
Ecograﬂacerebral .................................. o

Tabla 1. Paraclinicos iniciales realizados a los 14 dias de vida

Se realizo reposicion de sodio en los teteros (500mg de sal al
dia) por 3 dias, y al cuarto dia de hospitalizacién con buena
evolucidn clinica, sin nuevos episodios de vomito. Se descarto
errores innatos del metabolismo o causas graves de no
ganancia de peso. Se realiza prueba de peso con ganancia de 54
or luego de pegar al seno por 10 minutos. Dan de alta.

A los 10 dias posteriores al alta, continta seguimiento en plan
canguro. Notan pobre ganancia de peso de 7.2 gr/kg/dia,
nuevamente con vémito postprandial, sin otros sintomas
asociados. Con peso de 2410 gr (Percentil <3), Talla 47 cm
(Percentil 10), PC 34.3 cm (Percentil 50). Se decide
hospitalizar nuevamente para estudios. Los genitales al
examen fisico eran normales. Se hace ecografia de piloro la cual
fue normal. Dada la persistencia de los sintomas, valores de
sodio y potasio descritos, se considerd descartar hiperplasia
suprarrenal congenita, se adjuntan en la tabla 2 los
paraclinicos solicitados.

PARACLINICOS RESULTADOS

. rerial pH 7,48
ases arteriales
HCO3 20,3
Sodio 123
lonograma _
Potasio 6,3
Glucosa 96 g/d

.........................................................................................................
.........................................................................................................

.........................................................................................................
.........................................................................................................

.........................................................................................................

13,4 mmol/I
*Gradiente transtubular
de potasio 0.9*

.........................................................................................................

Aldosterona >100 ng/dl (1,76 - 23,2)
.|

Tabla 2. Hallazgos de laboratorio a los 28 dias de vida

Para la correccion de la hiponatremia e hiperkalemia se inicio
salbutamol en gotas 0.5 mg cada 4 horas y 400 mg de sal al dia
(3mEg/kg/dia). Se solicitdo ademas fraccién excretada de sodio
(FENA), osmolaridad en orina, osmolaridad plasmatica, todos
en rangos de normalidad y potasio en orina de 13.4 mmol/I,
gue correspondia a un gradiente transtubular de potasio de 0.9
(Disminuido). Con esos resultados la paciente es valorada por
nefrologia, paciente sin clara evidencia de pérdida urinaria de
sodio, pero con un gradiente transtubular de potasio muy bajo
gue indica pobre respuesta tubular a la hiperkalemia, en
posible relacion con resistencia a la accion de la aldosterona.
Se sospecha pseudohipoaldosteronismo como posible causa
diagnostica, se solicita aldosterona sérica y se inician resinas
de intercambio 1 gr cada 8 horas para mejor control de potasio.
Se encuentra elevacion marcada de aldosterona, >100 ng/dl
(Valores de referencia 1,76 — 23,2 ng/dl), lo que confirma el
diagnostico de pseudohipoaldosteronismo tipo |. Mejoran los
valores de sodio y potasio con el tratamiento, resinas de
intercambio 2 gr via oral cada 8 horas, 125 mg de sal cada 3
horas con los teteros (1000 mg de sal al dia, 6.8 meg/kg/dia)
tratamiento con el que se da de alta. Finalmente en seguimento
en el plan canguro, se ajustan los aportes de sodio en los
teteros con una dosis de 7 meqg/kg/dia, empieza a mejorar los
valores de sodio y potasio y a mejorar en |a curva de peso para
la edad como se observa en la imagen 1.

Peso para la edad Ninas

«‘/’ ’!2 ) Organizacion
) — WYY Mundial de la Salud
Percentiles (Nacimiento a 6 meses) NS 77

———=

10 10
’ / 7 9
/ 85
8 / / 8
/ 0
7 //// / ’ 7
ob O / / // 6
& s / / L -~ s
! _// T 1A // !
1 T L~
— L~ " .
3 ///// 3
—1 L e
i// R )
Semanas 0 1 é 3 4 5 6 1 8 g 10 1M 12 13
Meses 3 4 5 6
Edad (en semanas o meses cumplidos)

Patrones de crecimiento infantil de la OMS

Imagen 1. Seguimiento de curva de peso para la edad durante
hospitalizacion y después de iniciar tratamiento. Segun
parametros de la OMS.

Se adjunta tabla 3 con el peso, los valores de sodio y potasio
durante el seguimiento y el tratamiento instaurado de Ia
paciente durante los dias de hospitalizacion.

EDAD

CRONOLOGICA —

mmol/L

POTASIO

—1 TRATAMIENTO

Y PESO

14 dias 500 mg sal/dia

131 5.93 (3.7 meg/Kg/dia
2130g por 3 dias)
28 dias Salbutamol 2 gotas
0 A et horas

30 dias 400mg sal/dia

2330 ¢ 130 04 (3 meg/Kg/dia)
Resinas 1¢
cada 8 horas

34 dias

2416 131 5.73

38 dias

2505 g 133 5.45

46 dias Resinas 2 g

2910 g 131 +9 cada 8 horas
Sal: 1250 mg/dia
(7 meqg/kg/dia)

53 dias lgual

3160 ¢ 134 : tratamiento

Tabla 3. Edad, peso, valores de sodio, potasio y
tratamiento en orden cronologico

DISCUSION

En el contexto de un neonato con pobre ganancia de peso se
deben descartar inicialmente las causas mas comunes, como
las infecciones, principalmente respiratorias, urinarias o del
orupo TORCH. Respecto a las causas nutricionales, se debe
preguntar por la técnica de lactancia materna, y como es |3
forma de alimentacion del bebe. Otro grupo de patologias a
descartar son las gastrointestinales, dentro de ellas I3
enfermedad por reflujo gastroesofagico (ERGE) y la hipertrofia
pilorica. Dentro de los estudios sigue un grupo grande de
patologias: Los errores innatos del metabolismo. Los pacientes
generalmente nacen bien, y los sintomas van apareciendo con
los dias, a medida que se van acumulando los sustratos que
causan  toxicidad. Finalmente quedan las  causas
endocrinoldgicas y renales. El hipotiroidismo siempre se debera
tener en cuenta como causa de falla de medro, y otra
posibilidad diagnostica seria la hiperplasia suprarrenal
congénita (HSC).

El pseudohipoaldosteronismo es un grupo de alteraciones del
metabolismo electrolitico caracterizadas por una aparente
pobre respuesta tubular en el rindn, o resistencia a la accion de
la aldosterona. En general los neonatos y mas los pretermino,
tienen menor respuesta a la aldosterona. Recordar que los
valores de potasio pueden variar segin la edad en todos los
recien nacidos. Existen dos tipos dentro de la enfermedad. El
tipo | que puede tener manifestaciones sistémicas o solo
compromiso renal, con deshidratacion, falla de medro y vomito,
niveles elevados de aldosterona y renina, hipovolemia,
hiponatremia e hiperkalemia, baja excrecion de potasio vy
gradiente transtubular de potasio bajo. En esta forma
generalmente solo se debe suplementar sodio hasta los 3 anos.
El tipo Il o enfermedad de Gordon tiene patrén de herencia
autosémico dominante, y se presenta con niveles disminuidos
de renina y aldosterona, hipertensidn, talla baja, hiperkalemiay
acidosis metabolica; en algunos casos se ha descrito retraso en
el crecimiento.

CONCLUSIONES

El pseudohipoaldosteronismo es una patologia poco comun, sin
embargo, siempre se debe tener en cuenta cuando hay
alteraciones hidroelectroliticas asociadas a falla de medro.
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ATENCION EXCELENTE Y CALIDAD DE VIDA
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