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Alcalosis metabolica en fibrosis quistica del pancreas

Dra. Teresa Param §.1; Dr. Diego Aldunate G.2

Metabolic alkalosis in ¢ystic fibrosis

A 3 month old male infants with two carlicr episodes of respiratory infection presented with respiratory
symptoms, cianosis, hyponatremia, hypokalemia, hypochloremia, metabolic alkalosis, and normal renal function
tests. Quantitative determinations of sweat electrolytes in thrce samples showed elevated Na* (X 62.6 mEq/L) and
Cl (83.9 mEq/L) concentrations, together with high plasma renin activity (30 ng/mL x h, normal: 1-2.5 ng/mLx h).
Excesive Nat loses and depletion probably explain high renin activity, aldosterone secretion and the occurrence of
metabolic alkalosis in this patient. Cystic fibrosis must be included in the differential diagnosis in children with un-
explained metabolic alkalosis and recurrent respiratory symptoms.

(Key words: cystic Fibrosis, metubolic alkalosis.)

La fibrosis qujstica del pdncreas es una en-
fermedad hereditaria que compromete princi-
palmente a nifios, adolescentes y adultos jovenes
¥y que se caracteriza por un trastorno funcional
generalizado de las glindulas exocrinas.

La presencia de enfermedad pulmonar cro-
nica. deficiencia pancreatica y concentraciones
anormalmente altas de electrdlitos en el sudor
constituyen la cldsica triada de presentacion!,
sunque se¢ sabe que no siempre es afectado el
pancreas, €l compromiso respiratorio estda pre-
sente en la gran mayoria de los pacientes y es
causa importanie de muerte?,

Mucho mencs frecuente es ia presencia de
otro tipo de alteraciones, como por ejemplo del
equilibric dcido-base y electrolitico. En estos
enfermos se produce una alealosis metabdlica y
concentraciones bajas de electrdlitos sangui-
neos®, lo que puede inducir al planteamiento de
diversos diagnosticos, si es que mo se tiene el
antecedentie de la existencia de fibrosis quistica
en un determinado paciente,

Se describe a continuacion el caso de un
lactante con alcalosis metabélica hiponatrémica,
hipokalémica e hipoclorémica v en el cual se
comprobd el diagnostico de fibrosis quistica del
pancreas.
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CAS0O CLINICO

Paciente de sexo masculino. [inbarazo y parto
normalcs, peso de nacimiento 4.080 g, cuenta de apgar
9, uno ¥ cinco minutos despuds de nacer, A los 45 dias
fue hospitalizado por bronconeumonia vy atelectasia
izquierda que se habian resuelto clinica y radiologi-
camente 7 dias despues. Padres y 2 hermanos sanos.

Ingrest a los 3 meses de edad por dificultad respira-
toria moderada, cianosis distal leve, deshidratacion
moderada, frecucncia cardiaca 140 por minunto, fre-
cuencia respiratoria 40 por minutoe, temperatura rectal
37,19C, estertores pulmonares difusos. En la radiografia
dc torax se observam imagenes imtersticiales. Los es-
tudios de gases arteriales y electralitos en sangre v orina
(tabla 1) mostraron alcalosis metabdlica, hiponatremia e
hipokalemia con excreciones bajas de sodio ¥ cloto ¥
clevadas de potasio. La funcion renal era normal.

Manegjado iniciakmente con soluciones endovenosas
de electrolitos, mostrd una respuesta favorable, pero
durante la hospitalizacidn sufrié un nuevo cpisodio de
bronconeumonia con miltiples atelectasias sogmentarias
que también respondid satisfactodamente al tratamiento
con penicilina ¥ amikacina.

Ante la ausencia de historia clinica sugerente de
pérdidas digestivas v la presencia de dos episedios de
neumopatia aguda, el primero a los 45 dias, se midieron
electrolitos en sudor: la eliminacién del cloro y sodio
cstaba francamente aumentada en tres muestras (tabla
23, No se demostré compromiso digestivo. La actividad
de renina en e} plasma era de 30 ngmL xh{n=12325
ng/mL x h sin estimulbacidn en deciibito horizontal).

Se die de alta en buenas condiciones a los 22 djas de
hospitalizacién.

Las mediciores de pH, PCO3, POy se realizaron en
un analizador de gases Radiometer, modelo BGA3; el
sodic v potasio en plasma y orina por fatometria de
Lama ¥ cl cloro por titwlacidn, La actividad de renina en
plasma se midid por radioinmuneanalisis, como con-



Yolumen 59

Namera 5 Fibrosis quistica y alcatosis 323
Tabla 1
Pardinetzos icidos basicos ¥ electrolitos durante los primeros 3 dfas de evolucidn

10 20 30 40 50
FiQ, 0.5 0.35 042 0,40 0,40 0,40
pH 1.54 7,66 732 7,48 147 7.4
Pad- i01 68 90 57 84 92
PaCO; 59 52 49 46 33 40
BE +23 +20 + 14,7 +92 +1 +1
Na*p (mEq/L) 122 127 133 134 132 142
Cl—p (mEg/L) 60 7S &7 89 100 105
K*p (mEq/L) 1.7 1.9 33 i3 4.5 4.6
Na*u {mEq/24 h) 5% 56 52 4,3 7,0 13
Cl™u (znEq/24 h) 3* 35 4.4 6,2 9,0 9
K*ua (mEq/24 h) 40+ 6 B.2 21 17,0 8

ingreso 1 2 3 4 5 dias

p = plasma; u = orina.
*  Muestra aislada (mEq/L).

Tabhla 2
Resultados electrolitos en sudor

Muestra 1 2 3
Na (mEq/L} 52,3 740 61,3
C1 (mEq/L) 80,4 92,0 79,5

centracion de angiotensina I, generada en una hora de
incubacidn (Kit New England Nuclear). Los electrolitos
en sudor se midieron siguiendo el método clisico de
estimulacién por iontoforesis ¢on pilocarpina y pos-
tericrmente cuantificados por fotometria de llama.

DISCUSION

Se destaca en este paciente la severa alcalosis
metabolica con concentraciones bajas de electro-
litos en sangre. En los nifios la alcalosis metabo-
lica es poco comin: puede observarse en pa-
cientes con estenosis pilorica, vomitos persis-
tentes, drenaje de contenido gastrico con ina-
decuado reemplazo de liquidos y electrolitos,
ingestion de dlcalis estados asociados a hipoka-
lemia (hiperaldosteronismo) y en el sindrome de
Bartter. Se ha descrito alcalosis metabdlica en la
fibrosis quistica del pincreas® ®. Aunque no se

conoce su real prevalencia y tampoco estd clara
su fisiopatologia, se podria postular lo siguiente:
las glindulas sudoriparas de pacientes con fi-
brosis quistica secretan grandes cantidades de Na,
K, Cl y agua por las secreciones y contindan
eliminando estos electrolitos en forma excesiva
por ¢l sudor a pesar de un balance negativo
especialmente de sodic. Esto produciria con-
traceidn de volumen extracelular (hipovolemia),
que induce disminucién de la velocidad de fil-
tracién glomerular, de manera que aumenta la
reabsorcion de sodio, cloro, bicarbonato y agua
en el tabulo proximal. Ademds se estimularia el
sisterna renina-angiotensina-aldosterona’, lo que
conduce a reabsorcion importante de Na*, ex-
crecion de protones yfo potasio, agravandose la
alcalosis metabdlica y la hipokalemia ya exis-
tentes (figura 1)% %,

Esta descrito que existe aumento de la reab-
sorcion de Na en el tibule proximal renal, con
disminucién de la liberacion de Na™ en los
segmentos mads distales, lo que explica el ahorro
de sodio!®.

Por otro lado, durante periodos de calor in-
tenso un nifio con fibrosis quistica puede eli-
minar mis de 80 mEq de sodio, 100 mEq de
cloro y 90 mEq de potasio por dia mediante el
sudor, dependiende de la superficie corporal y
velocidad de sudoracidn; ademds hay grandes
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Figura 1. Fisiopatologia aleatosis metabdlica en fibrosis
quistica.

pérdidas de liquido, pudiendo ocurrir hipovo-
lemia, que es agravada mds aun por la deplecion
salina. Se recomienda en estos casos el aporte
extra de sal'’.

Este paciente ingresd en época calurosz y con
cierto grado de deshidratacion, lo que llevd a
realizar como primeras medidas de tratamiento la
reposicion de agua y electrolitos.

Cuando existe hipokalemia, el balance intra-
celular de K es negativo, lo que significa entrada
de Na v H a las células para reemplazar el déficit
de K, agravandose asi la alcalosis metabolica™ !2.
Ademds, la hipokalemia mantenida preduce una
pérdida temporal de la capacidad de concen-
tracién renal, con perpetuacién del trastorno
metabdlico (nefropatia kaliopénica)*.

El hallazge de alcalosis metahdlica sin historia
de v6mitos sugiere ¢l diagnédstico de hiperaldos-
teronismo, ya sea primario o secundario. La al-
dosterona es el principal mineralacorticoide que
promueve el transporte de Na*, K e H por las
células del tibulo renal y es de gran importancia
en el control normal de liquidos ¥ electrolitos.
La secrecién fisiolégica de aldosterona estd con-
trolada por el volumen de liquido extracelular,
angiotensina I1, ACTH y niveles de potasio,

La exposicion al calor vy la deplecidn de sodio
aumentan la secrecién de aldosterona, efecto
atribuido en parte a la estimulacién de la se-
crecion de renina y, asi, de angiotensina.

Se estudi® el sistema renina-angiotensina-al-
dosterona en pacientes con fibrosis quistica y se
observé que efectivamente existe hiperaldoste-
ronismo secundario a liberacidn de renina, pro-
bablemente como resultado de una adaptacion a
excesivas pérdidas de sodio por el sudor, con la
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consecuente contraccién de volumen extrace-
lular. Esto explica la hiperreninemia observada en
este nifto. El hiperaldosteronismo avmenta las
pérdidas de K e H por el rifidon, centribuyendo 2
perpetuar la alcalosis metabélica e hipokalemia”.

Otro de los diagndsticos planteados durante
los primeros dias de evolucidn fue el sindrome de
Bartter, debido a la excrecidon urinaria aumeniada
de potasio con alcalosis metabolica, hipokalemia
y presion arterial normal. En esta afeccion existe
pérdida obligada de cloro'?, El diagnostico se
confirma estudiando la reabsorcion fraccional de
cloro en condiciones de sobrehidratacion. Los
sujetos portadores de sindrome de Bartter pre-
sentan valores inferiores a 63%, y los sujetos
normales, come los portadores de hipokalemia de
cualquier otra etiologia, muestran cifras supe-
riores a 80%.

En la mayoria de los casos basta medir el
cloro en orina de 24 horas; valores bajos (< S
mEq x 24 horas) sugieren un mecanismo extra-
renal como causa del trastorno y valores altos
{ < 10 mEqg x 24 horas) orientan hacia una causa
renal. En este paciente se constatd que existia
ahorro de cloro por el rifion.

Finalmente, el diagnéstico de fibrosis quistica
del péncreas se confirmdé mediante medicién de
electrolitos en el sudor®. Fsta pruebaz es alta-
mente sensible y especifica, ya que mds del
Be, de los pacientes con fibrosis quistica tie-
nen concentraciones de cloro entre 60 y 130
mEq/L*. Debido a la importancia de esta medi-
cion, ella debe realizarse en laboratorios especia-
lizados, teniendo presente, ademds, que valores
elevados pueden encontrarse en otras enferme-
dades!® 15

Es muy importante hacer precozmente el
diagnéstico de fibrosis quistica, debiendo sos-
pecharse en todos los lactantes o niflos con sin-
tomas recurrentes o cronicos del aparato respi-
ratorio, en recién nacidos con jleo meconial, en
nifics con sindrome de malabsoreidn, en pa-
cientes con alcalosis metabodlica asociada a
concentraciones bajas de electrolitos plasmiticos,
sin deshidratacidn ni evidencias de pérdidas di-
gestivas. El diagndstico oportuno de la fibrosis
quistica permite mejorar la calidad de vida ¥y
aumentar la sobrevida de los nifios afectados.

RESUMEN

Un varén que habia sufrido bronconeumonia
45 dias después de nacer, ingresd al hospital a los
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3 meses de edad por dificultad respiratoria, cia-
nosis, deshidratacion moderada, alcalosis meta-
bolica, hiponatremia, hipocloremia, hipokalemia,
excrecion urinaria reducida de sodio y cloro v
elevada de potasic. Sus funciones renales eran
normales y en las radiografias de torax se abser-
vaha evidencia de imadgenes intersticiales de
condensacitn y multiples atelectasias segmen-
tarias. La actividad de renina plasmdtica era de
30 ng/mL x h{n=1a 25 ng/mL x h)yla
eliminacién de cloro y sodio en el sudor estaban
aumentadas a X 62,6 y X 83,9 mEq/L, respecti-
vamente, respaldando el diagndstico de fibrosis
quistica. La alcalosis metabdlica es poco comun,
En ausencia de causas iatrogénicas debe sugerir
hiperaldosteronismo, sindrome de Bartter v fi-
brosis quistica.
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