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INTRODUCCION

El pseudohipoaldosteronismo (PHA) tipo | se caracteriza por la disminucion de |la respuesta a la accion de la aldosterona a nivel
del tubulo renal. Aungue en su mayoria de origen geneético, también podemos encontrar causas secundarias como la infeccion
urinaria, la uropatia obstructiva o la nefritis intersticial entre otras. Las manifestaciones clinicas son variables, presentandose
como deshidratacion, retraso del crecimiento, irritabilidad o cuadro gastroenterico. A nivel analitico se caracteriza por
hiponatremia, hiperpotasemia y acidosis metabolica hiperclorémica, con una elevacion marcada de los niveles de renina y
aldosterona. El manejo se basa en la correccion de los trastornos hidroelectroliticos, ademas del tratamiento etiolégico en los
casos secundarios.

CASOS CLINICOS

CASO 1 CASO 2
» Lactante de 6 meses « Lactante de 1 mes
* Antecedentes de: * No antecedentes previos

- ITU febril por S. Lugdunensis

- Reflujo vesicoureteral de alto
grado

- Megauréter refluyente no
obstructivo

- Nefropatia secundaria

> Ingresa por ITU afebril por E. Coli y pérdida » Ingresa por fiebre sin foco

ponderal
» Despistaje infeccioso negativo

> Estudio analitico:

- Hiponatremia (120 mEqg/L) > Al 4° dia de ingreso inicia cuadro diarreico
- Potasio en limite alto (5 mEq/L) grave, perdida ponderal y clinica

- Acidosis metabdlica neuroldgica.

» Estudio ampliado: » Estudio analitico:

- Aldosterona 8605 pg/ml (VN < 160 pg/L) - Hiponatremia grave (108 mEq/L)

- Actividad RA 170.5 ng/mL/h (VN < 15 ng/mL/h) - Hiperpotasemia (10 mEq/L)

- Acidosis metabodlica

» Estudio hormonal ampliado normal
» Estudio ampliado:
- Aldosterona 21016.0 pg/ml

- Actividad RA 129.5 ng/ml/h

» Estudio hormonal, estructural y genético

normal.
*» Tratamiento: *» Tratamiento:
- Correccion hidroelectrolitica - Correccion hidroelectrolitica urgente
- Tratamiento antibiotico de la ITU - Seguimiento sin precisar suplementacion

- Correccion quirurgica del reflujo

CONCLUSIONES

 El| diagndstico diferencial del sindrome pierde-sal en el lactante incluye causas endocrinologicas como la hiperplasia
suprarrenal congénita, pero también renales.

 El estudio del eje RAA es fundamental para el diagnostico de PHA, presentado caracteristicamente una elevacion en los
niveles de renina y aldosterona.

 Es necesario valorar la presencia de factores de riesgo de desarrollar PHA secundario, como en nuestro primer caso la
presencia de infeccion urinaria y reflujo vesicoureteral. En el segundo caso, aungue no hemos encontrado la causa, la
negatividad del estudio genético y las alteraciones transitorias orientan también a un PHA secundario.



