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Hiperpotasemia asintomatica como )
forma de presentacionde
pseudohipoaldosteronismo™

Asymptomatic hyperkalemia as a form of
presentation of pseudohypoaldosteronism

Sra. Editora:

La hiperpotasemia en la edad pediatrica suele presentarse
de forma asintomatica, por lo que cifras de potasio superio-
res a 5,5 mEq/l deben ser comprobadas y estudiadas, ya que
pueden enmascarar patologias potencialmente graves como
la que presentamos’.

Se expone el caso de un nino de 5 anos con antecedentes
personales de obesidad y diabetes mellitus tipo 1 que pre-
senta en un analisis bioquimico de sangre de control, una
cifra de potasio sérico de 6,8 mEq/L, con resto de iones en
rango de normalidad. Se realiz6 una segunda determinacion
que confirmé la hiperpotasemia. Los controles analiticos
previos no habian mostrado alteraciones de este ion, y desde
el punto de vista clinico habia permanecido asintomatico en
todo momento.

Se completo el estudio con medicion de presion arterial,
obteniendo valores dentro de los percentiles normales para
edad y sexo. Se realiz6 electrocardiograma, que no mostré
alteraciones en el registro, y gasometria venosa que eviden-
ci6 una leve acidosis metabdlica con pH de 7,29, pCO, de
39,3 mmHg, bicarbonato de 18,2 mEq/l y exceso de bases de
-2,3 mmol/l. Se determinaron los niveles basales de aldos-
terona, renina, cortisol y ACTH, que resultaron normales. Se
amplio estudio con el analisis de una muestra de orina, para
calculo de gradiente transtubular de potasio, que fue de 1,8
(valores normales entre 4y 7), lo que orient6 a un déficit de
excrecion renal de este ion con funcién renal conservada y
con cociente calcio/creatinina elevado, de 0,4 mg/mg (valo-
res normales <0,2 mg/mg).

Tras rehistoriar a la familia, el padre relataba historia de
hipertension arterial de larga evolucion y clinica de debili-
dad muscular, litiasis renal calcica y episodios de fibrilacion
auricular en la ultima década. Tanto él, como el abuelo
paterno (fallecido por causa oncoldgica), presentaban en
multiples analiticas sanguineas cifras elevadas de potasio.

Dado que la historia familiar y los estudios realizados
hasta el momento sugerian un origen hereditario de la
hiperpotasemia, se oriento el caso como un posible pseu-
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dohipoaldosteronismo tipo Il, y se solicito estudio genético
de este sindrome, confirmandose la sospecha diagnostica al
aislar una mutacion en heterocigosis para el gen KLHL3 en
el paciente y en su padre.

Tras diagnosticarse de pseudohipoaldosteronismo tipo
Il, y pese a estar completamente asintomatico, nuestro
paciente comenz6 tratamiento oral con hidroclorotiazida a
dosis de 1mg/kg/dia, consiguiendo normalizar los niveles
plasmaticos de potasio y la excrecion renal de calcio, siendo
su evolucion posterior favorable.

En conclusion, ante un paciente pediatrico con cifras ele-
vadas de potasio en 2 o mas analiticas sanguineas, sin una
causa aparente que lo justifique, deberemos iniciar estudio
etioldgico.

Como se aprecia en la figura 1; para filiar la causa de la
hiperpotasemia, se debe solicitar una analitica de orina que
nos permita calcular el gradiente transtubular de potasio y
una analitica sanguinea para determinar el filtrado glome-
rular, los niveles de renina, aldosterona, cortisol y ACTH?.
Si el gradiente transtubular de potasio es bajo (<4) y el fil-
trado glomerular esta conservado, la baja excrecion renal
de este ion sugiere un déficit de mineralocorticoides o de su
accion??; por lo que, ante niveles normales o discretamente
aumentados de renina y aldosterona, deberemos orientar el
diagndstico hacia una alteracion del efecto de la aldosterona
en las células diana“.

El pseudohipoaldosteronismo tipo Il, o enfermedad de
Gordon, es una enfermedad rara caracterizada por hiperpo-
tasemia, hipercalciuria e hipertension arterial con funcion
renal conservada y niveles de aldosterona y renina norma-
les o levemente aumentados?3. Se han descrito mas de
180 familias afectas, con edad media al diagnostico de
26+ 14 afos’. Se produce como consecuencia de muta-
ciones en los genes WNK1, WNK4, CUL3 o KLHL3 que
modifican la excrecién renal de sodio y potasio®“. En la
mayoria de los casos se hereda de forma autosémica domi-
nante, aunque hay descritos casos del gen KLHL3 con
herencia autosémica recesiva®>. El tratamiento de elec-
cién son los diuréticos tiazidicos, que suelen conseguir un
adecuado control tensional, reduciendo el riesgo de litia-
sis renal calcica al disminuir la excrecion renal de este
cation®.

Por todo ello, el diagndstico precoz del pseudohipoaldos-
teronismo tipo I, permite instaurar un tratamiento precoz
que puede modificar el pronostico de la enfermedad a largo
plazo.
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CARTAS CIENTIFICAS

Hiperpotasemia
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Hipoaldosteronismo hiporreninémico
Farmacos: AINE, ARA II, IECA, heparina
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Figura 1  Etiologia y algoritmo diagndstico de la hiperpotasemia. AINE: antiinflamatorios no esteroideos; ARAIl: antagonistas de
los receptores de la angiotensina Il; GTTK: gradient transtubular de K; IECA: inhibidores de la enzima conversiva de angiotensina.
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