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Pseudohipoaldosteronismo tipo I autosomico recesivo:
Causa grave e infrecuente de hiperkalemia
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Conclusiones

« Aunque el PHA1 es poco frecuente, siempre se debe tener en mente como causa de una emergencia hidroelectrolitica
(arritmia cardiaca/hiperkalemia) dado suele ser la manifestacion clinica de debut

» El cuadro clinico agudo de un PHA1 puede resultar en una amenaza para la vida del paciente

- La terapia de reemplazo de mineralocorticoides con fludrocortisona e hidrocortisona se puede llevar a cabo mientras se realiza el
diagnostico diferencial

» La presentacion clinica y analitica (hipertension arterial, hipokalemia episodica) inusual del paciente del caso, es lo que lo convierte

en un caso interesante y un reto diario para el personal sanitario a cargo
- En pulmones, ENaC desempena un papel distinto en el aclaramiento de liquido pulmonar bajo el control de los glucocorticoides




