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e
CASO CLINICO N 139.827

-Varbn de 2 m

- Derivado de sala periféerica a consultorio de
atencion inmediata por “mal progreso de
peso’

- A. perinatologicos:

- RNT/PAEG 3700gr —Pesquisa neonatal N
-ANTECEDENTES

- Ecografia prenatal:

- RINon D: dilatacion piélica 8 mm
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EXAMEN FISICO AL INGRESO

» Peso : 3.930 g (Pc<3) (PN 3700) (2 meses)
- Talla: 51 cm (Pc: < 3)

Fc: 140 TA : 70/36 mmHg
» Regular estado general
» Afebril mucosas secas |3 Fygbotpoft
» palidez muco cutanea. doc T Gt hik
» Llanto sin lagrimas
» Pliegue +++
» Enoftalmico
» Sensorio deprimido
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Injuria Renal aguda
Hiponatremia

Hiperkalemia

Acidosis metabdlica mixta
*Hiperclorem: Delta cloro +3
Anion Rest T (14.6)

AR corregido s/pH: 11
Delta AR + 3.6

Sin datos Urinarios ni de
Diuresis



ler dia de internacion

EX DE ORINA ECOGRAFIA RENAL

Ambos rinones DLong
Campo cubierto de 36mm.

Leucocitos o

Diocitos Ecogenicidad
Proteinas: +++ aumentada
Jrocultivo Mala diferenciacion
Ceftriaxona cortico-medular
Internacion Dilatacion pielica

bilateral de 6 mm



e
EVOLUCION

Por deshidratacion grave - deterioro del sensorio sin mejoria
con expansiones y aporte EV baja a UCIP
EN UCIP
»Ritmo diurético de 4 mL /k/hora
»Hipotension arterial-Bacteriemia clinica
»Ingresa en ARM ( 8 dias)
»Persiste con RD entre 4 y 5 mL/k/hora
»Requiere expansiones y correcciones con Bicarbonato
» Tratamiento antibiotico multiple
»Sospecha de Insufic Suprarrenal el ler dia inicia
hidrocortisona a 60 mg/m? , luego 25 mg/m2
»Por antecedente de l.Urinaria se repite Ecografia con la
cual se consulta a Nefrologia Infantil =
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CUGM Reflujo %ﬁreteral
izquierdo V (y derecho por
radioscopia

CENTELLOGRAMA
CON DMSA
(1 afio de
evolucion -sin |U)

Funcion Renal

Relativa
RD 43 %
RI 57 %
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PESO

Hto %

Glu pl g/L

Ur pl g/L

Cr pl mg/dL
Na pl mEqg/L
K* pl mEg/L
Cl pl mEqg/L
pH
pCO,mmHg
HCO; mmol/L
Album: g/dL
Na/K/Cl Urin

OsmU calculada

3.930
32
0,75

1,46

1,5

111

7,1

86
7.14

31
10.4
3,9

4.200

0.80
0.63
0.6
131

6.9
96
7.29

28

17.8

3.9

19/20/16
190 mosm/k

Luego de 20 dias de
internacion= piso
«Normohidratado»
Urea 1

FGlomer estimado :
30 mL/min/1.73m2
(Vn.40-60)
Hiponatremia
Hiperkalemia
AMetabdlica Normocl
Anidon Rest 17

Ku/Nau 1/1

EFNa 1.4 %
EFUrea:49 %

UP/K 2.9

EFK 27 %

Inicia Trat con
Bicarbonato Na vo



Resumen

* 2 meses de edad

» Retraso pondoestatural severo, normotenso,

» Deshidratacion grave con Poliuria

* Injuria renal aguda

» Hiponatremia con perdida renal de sodio

» Hiperkalemia con déficit en la excrecion de K

» Hidronefrosis /Reflujo vesicoureteral bilateral

e Sin hiperpigmentacion/genitales normales/Glucemia
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o Hipoaldosteroniso por Enfermedad Renal
Cronica vs Pseudohipoaldosteronismo ?



e
DIAGNOSTICO :

PSEUDOHIPOALDOSTERONISMO
secundario a Infeccion Urinaria/Uropatia

» 13/07/16

Aldosterona 15,938 pg/ml (VN 50-170) 1
Renina > 500 pg/ml (VN 2,4-22) I
. 12/07 /16

« ACTH 2 pg/ml (VN 6,0-76)
» Cortisol plasmatico :11,5ug/dl (VN:8,7-22,4)NORMAL
e 17 hidroxiprogest.: < 0,1 ng/ml (VN:0,31-3,34)NORMAL
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MECANISMOS DE TRANSPORTE DE K
EN TCP AHENLE Y NEFRON DISTAL
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J'Am Soc Nephrol 22: 1981-1989, 2011

Figure 5. Urinary K" excretion is the resultant of filtration, reabsorption and secretion along the nephron. Mechanisms of K transport
in proximal tubule, thick ascending limb, and distal nephron (connecting and collecting tubule) are shown in the inset.
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MECANISMO DE ACCION ALDOSTERONA
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ALDOSTERONA :RESPUESTA EN HIPERKALEMIA

APICAL / BASOLATERAL
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ALDOSTERONA :RESPUESTA EN HIPOVOLEMIA
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Pseudohipoaldosteronismo (PHA)

. Niveles muy altos de Reninay
Aldosterona plasmatica con
resistencia ala misma

- Pérdida de sal y déficit en la
excrecion de potasio

(Rodriguez-Soriano1990; Zettle et al., 1987)



PSEUDOHYPOALDOSTERONISMO |
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Salt-Losing Tubulopathies in Children: What’'s New,
What’s Controversial?

Robert Kleta(® and Detlef Bockenhauer

Nephron

Disorder OMIM Gene Protein ~ Inheritance  Typical Clinical Findings
Segment
Cortical ~ AD peeudonypealdosteronism 177735 NR3CZ MR AD Trangient negnatal sat
(D typel wasting with
yponatrem,
nyperkalemia, acidosi
AR pseudchypoaldosteraism 264350 SCANTA ENaCa AR Hypanatremia,
typel SCNNIB ENaC 3 yperkalemia, acidost,

SCANIG ENaCy natfologic

weat test, lung disease

JAm Soc Nephrol 22: 1981-1989, 2011



Pseudohipoaldosteronismo 1 (PHA)

Table 1. Three types of pseudohypoaldosteronism 1

Cause
Type Symptoms Type of inheritance
Systemic form Dehydration, vomiting Mutations of SCNN 14, SCNNIB and SCNNIG
Failure to thrive Autosomal recessive
Respiratory symptoms
Cardiac dysrhythmias
Skin eruption
Cholelithiasis
Short stature
Renal form # Dehydration, vomiting Mutations of NR3C2
Failure to thrive Autosomal dominmant
De novo *
Secondary # Dehydration, vomiting Urinary tract malformations
Failure to thrive Urinary tract infection

* Many de novo mutations have been reported. # hfe-threatening episodes soon alter birth have
been reported in these types like the systemic form.

Clin Pediatr Endocrinol 2017; 26(3), 109-117



Arnn Clin Bercherrt 2011; 48 30-382. DO 1{|.1255fa|:b.2{|11.{|1{|254
Transient pseudohypoaldosteronism masquerading as congenital

adrenal hyperplasia

L Manikam!, M P Cornes!, D Kalra®, C Ford! and R Gama'#

Case Beports in Endocrinology
Wolume 2003, Article ID 524647 5 pages
Case Report

Autosomal Dominant Pseudohypoaldosteronism Type 1 in an
Infant with Salt Wasting Crisis Associated with Urinary Tract
Infection and Obstructive Uropathy

Intematioral Jowrmal of Pediatric Endocrinology
Case REP ort Wolane 2009, Article ID 195728, 4 pages

Transient Pseudohypoaldosteronism due to Urinary Tract
Infection in Infancy: A Report of 4 Cases

The Twkih lowed of Bdizeic 2012 54 &7-70

Secondary pseudohypoaldosteronism caused by urinary
tract infection associated with urinary tract anomalies: case

reports Pediatr Nephrol (2009) 24:2167 2175

Transient type 1 pseudo-hypoaldosteronism:
report on an eight-patient series and literature review

Radovan Bogdanovic - Natafa Stajié - Jovana Putnik -
Aleksandra Paripovié



-
Secundaria/Transitoria PHAldoster.

- Alrededor de 100 casos descriptos en la literatura
 (Bulchmann , 2001;Rodriguez-Soriano 1983; Watanabe, 2003).

- Transitoria mejora con antibiotico /hidratacion/resoluc Cx
- Diagnostico diferencial con Hiperp. Suprarrenal Cong

- Asociados a Uropatias/Infecciones Urinarias

-+ 90 % < 3 meses 80 % son varones

- Patogenia desconocida Hipotesis

- Resistencia Fisiologica parcial a la aldosterona en Recien
Nacido (Martinerie 2009

- La ITU genera liberacion de TNF/TGF/ Interleukinas 1-6

gue alterarian la respuesta a Aldosterona (Horm Res Paediatr
2016;86: 143-53.) Pediatr Nephrol 2009;24: 2167-75)

- TRATAMIENTO : REPOSICION DE AGUAY SAL



‘ Neonatal Hyperkalemia \
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Hypoaldosteronism Pseudohypoaldosteronism

Pediatr Nephrol (2017) 32:73-75



ler dia
internac

PESO 3.930
Hto % 32
Glu pl g/L 0,75
Ur pl g/L 1,46

Cr pl mg/dL 1,5
Na pl mEg/L 111
K* plmEg/L 7,1
Cl pl mEqg/L 86
pH 7.14
pCO,mmHg 31
HCO; mmol/L -10.4
Na/K/Cl Urin

96

7.29

28

17.8
19/20/16

0.6
145
4.6

106

7.41

45

25
61/10/44

26 d de intern

Urea N
ClICre:30
mL/min/1.73m2
Natremia N
Kalemia N

EAB Normal

Tratamiento
Bicarbonato VO



-
PARA LOS PEDIATRAS....... QUE NOS
ENSENO ESTE PACIENTE

- El tratamiento hidroelectrolitico inicial fue el adecuado
- El antecedente de

leve hidronefrosis prenatal

leucocituria

pesquisa neonatal N (17HOProgesterona)
glucemia normal

sin virilizacion deben hacer sospechar un PHAL antes
gue HSCongeénita ....

- Tener en cuenta que la ecografia debe realizarse con el
paciente normohidratado

- Recordar que es aconsejable tomar una muestra para
dosajes hormonales antes de indicar corticoides

a k~ WD PE
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GRACIAS POR SU ATENCION




Transtubular K+-Gradient in healthy children and in
subjects with Pseudohypoaldosteronism

® UTI Hyperkalemia
@ Primary Psedudohypoaldosteronism
® Healthy Controls

Transtubular K+

Concentration Gradient

100 1000 10000
Plasma Aldosterone (pmolL)






