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1. Resumen

Se presenta el caso de una mujer afecta de Lupus Eritematoso Sistémico (LES) y acidosis tubular renal
distal (ATRD) que en el embarazo presenta una exacerbacién del LES junto con un cuadro de célico nefritico
con expulsidén espontdnea de calculos. Las pruebas radiolégicas muestran calcificaciones difusas en ambos
parénquimas renales lo cual sugiere, en el contexto de una ATRD, una nefrocalcinosis. Junto con la
estabilizacidn del LES y un tratamiento médico dirigido a corregir las alteraciones metabdlicas se alcanza una
estabilidad radioldgica y clinica de la enfermedad litiasica.

2. Introduccion

El LES es una enfermedad autoinmune que afecta predominantemente a mujeres en edad fértil. Durante

la gestacion y el postparto aumenta el riesgo de brotes y con ello las complicaciones propias del LES (1).

Una asociacién poco frecuente del LES es la ATRD o tipo I. Esta es la incapacidad del tubulo colector para
excretar hidrogeniones (H+), lo que desencadena una acidosis metabdlica sistémica, una alcalosis urinaria vy,
consecuentemente, un aumento de la resorcion 6sea como mecanismo de tampdn. Por ello, se produce una
hipercalciuria secundaria a la resorcién y una hipocitraturia e hipopotasemia secundarias a la acidosis
metabdlica (2, 3). La ATRD completa es mas frecuente en la infancia. Sin embargo, en la edad adulta suele

darse una ATRD incompleta, una forma mas leve y sin acidosis metabdlica (4, 5).

La ATRD suele tener como manifestacion clinica en adultos la litiasis urinaria. Sin embargo, la
nefrocalcinosis es una expresién poco frecuente de la ATRD en adultos, sino mas bien propia de la infancia, y

consiste en la acumulacidn de cristales de fosfato calcico (CaP) en los tubulos renales y parénquima renal.

La formacién de calculos en la ATRD es debido fundamentalmente a la presencia de un pH alcalino en

orina y a una hipercalciuria (6, 3).

Exponemos el caso de una mujer con LES y ATRD que tras el parto presenta un debut de nefrocalcinosis.

Pocos casos hay publicados sobre esta manifestacién de la ATRD en la edad adulta.



3. Descripcion del caso clinico

a) Antecedentes de importancia
Se expone el caso de una mujer de 36 afios afecta de LES y ATRD incompleta que durante el embarazo
presentd una exacerbacién del LES y, secundariamente, de la ATRD, progresando a una forma completa. Tras

el parto se estabilizo el LES y desde entonces refiere expulsién espontanea de pequefios célculos.

b) Estudios de apoyo diagndstico y resultados

1. Radiografia de abdomen: nefrocalcinosis macroscdpica y calle litidsica en uréter distal izquierdo

2. Andlisis de orina 24h: sugestiva de acidosis tubular renal distal incompleta: pH 6,85, hipocitraturia, leve
hipercalciuria (258 mg/24 hrs), oxaluria normal, hipomagnesuria, hipopotasemia.

3. Beta Crosslaps y Vit D dentro la normalidad

4. Densitometria: Columna: T-score -1; Fémur: T score -2,1 (compatible con osteopenia)

5. Test Furosemida: No acidifica la orina, es decir, positivo para ATRD.

c) Diagnéstico
Cuatro afios después del parto la paciente acude a urgencias por célico nefritico izquierdo donde se realiza
radiografia de abdomen mostrando calcificaciones difusas en el parénquima renal de ambos rifiones y

ocupacion radioopaca en el trayecto ureteral distal izquierdo.



Este hallazgo sugiere una afectacidn renal en forma de nefrocalcinosis que, probablemente se produjo
secundariamente a la ATRD completa durante el brote de LES en el embarazo. Ademads, los datos de la
densitometria muestran signos de osteopenia que también podrian ser secundarios a la resorcién dsea
durante el episodio de ATRD completa.

El analisis de orina de 24h en el momento de nuestra valoracidn sugiere una acidosis tubular distal, ahora

incompleta, que se confirma con test de furosemida.

d) Tratamiento
Para el manejo del cdlico nefritico se realizd una ureterorrenoscopia (URS), realizando litotricia
endoscopica de la calle litidsica ureteral. Durante la URS se exploraron las cavidades renales evidenciando
multiples calcificaciones papilares tipo Il o “plugs” con tubulos colectores dilatados y con cdlculos de
hidroxiapatita de pequefio tamafio en su interior. En cuanto a la nefrocalcinosis renal, se inicié tratamiento
médico con citrato potasico (Lit-Control pH Up®), fitato (Lit-Control pH Balance®) y consejo dietético (ingesta

hidrica abundante y evitar una dieta rica en proteinas).

e) Evolucion
Tras 12 meses con el LES bien controlado y cumplimiento terapéutico, la paciente permanece
asintomatica y la nefrocalcinosis persiste estable. El estudio metabdlico de control muestra resultados

inalterados respecto al previo, sin alcanzar valores severos de ATRD.

f) Resultados clinicos

1. Radiografia de abdomen de control: estabilidad/ligera mejoria de la nefrocalcinosis




2. Andlisis de orina 24h: sugestiva de acidosis tubular renal distal incompleta pH 7’1, normocalciuria,
hipocitraturia, hipomagnesuria e hipopotasemia.

3. Andlisis cdlculo: hidroxiapatita

4. Discusion

Existen casos de ATRD en los que no hay acidosis metabdlica ni alteraciones bioquimicas importantes, no
obstante, el paciente presenta pH en orina superior a 6 en determinaciones repetidas y episodios recidivantes
de litiasis. En estos casos se debe sospechar la presencia de una ATRD incompleta (4). En el caso que se
presenta la paciente presentaba pH urinarios elevados en analisis sucesivos sin presentar una acidosis
metabdlica o alteraciones bioquimicas severas, lo que sugieren una ATRD incompleta. No obstante, en el
embarazo presentd una exacerbacion del LES junto con un agravamiento de la ATRD, presentado una acidosis
metabdlica que fue confirmada por gasometria. Estos datos sugieren un episodio de ATRD completa que
ocasiond un aumento de la resorcidn ésea, causante de la osteopenia y, también, de una hipercalciuria y ph
urinario alcalinos que dieron lugar a la nefrocalcinosis. Tanto la osteopenia como la nefrocalcinosis han sido
diagnosticadas tiempo después del parto, con el LES estabilizado y una ATRD de nuevo incompleta (sin acidosis

metabdlica, normocalciuria compensada con citrato potdsico y con un pH urinario alcalino mantenido).

Ademas, los restos litidsicos analizados tras la realizacién de la URS fueron de hidroxiapatita, el calculo

mas frecuentemente analizado en pacientes con ATRD.

El pilar del tratamiento la ATRD, ya que no es posible modificar el pH urinario, consiste en disminuir la
calciuria para dificultar la cristalizacién de hidroxiapatita. Por ello, el tratamiento fundamental es el citrato
potasico que actia como un quelante de calcio. Es cierto que también puede alcalinizar la orina, pero el efecto
global es la reduccién del riesgo de cristalizacion en pacientes con ATRD al reducir la calciuria, ya que el pH
urinario en estos pacientes ya es alcalino y no se puede acidificar. En el caso que se presenta, ademas, se
afiadio al tratamiento suplementacion con fitato el cual inhibe la cristalizacion del fosfato célcico e inhibe el
crecimiento cristalino de los calculos de oxalato calcico (7). Asimismo, el fitato actia como inhibidor de la
resorcion ésea (8), disminuyendo asi la salida de calcio en el hueso y, por ende, la calciuria. Por ultimo, el
compuesto administrado presenta en su composicidn magnesio corrigiendo la hipomagnesuria que

presentaba en el estudio metabdlico.

El prondstico de la nefrocalcinosis depende de la patologia de base, en este caso la evolucidn del LES y
el control de la ATRD. Sin embargo, cuando la nefrocalcinosis es detectada radiolégicamente
(nefrocalcinosis macroscépica) dificilmente es reversible, pero puede lograrse una mejoria (6). Como hemos
mostrado, tras 12 meses de tratamiento y con el LES estable, la paciente esta asintomatica pero la imagen

radiolégica no muestra cambios y, si los hay, son leves.



La actitud que nos planteamos en este caso es realizar un seguimiento y manejo metabdlico estricto, y
Unicamente realizar un tratamiento endoscépico en caso de presentar un célico nefritico por calculos no

expulsables.

5. Conclusiones y recomendaciones

La ATRD puede ser secundaria a varias enfermedades sistémicas distintas al LES, como la amiloidosis o el
sindrome de Sjogren, pero también puede ser secundaria a farmacos o ser de origen idiopatico. Por otro lado,
una ATRD en ocasiones puede ser sintomatica antes del debut de una enfermedad sistémica. Por ello, es
aconsejable descartar una ATRD en pacientes con afectacidn litidsica ya que puede ser el primero signo de una

enfermedad autoinmune.

También es importante descartar esta afectacién en pacientes con litiasis ya que la base del tratamiento
es médico y puede prevenir de un intervencionismo innecesario. Un paciente con litiasis renal afecto de ATRD
sin diagnosticar tiene una alta probabilidad de recidiva y, secundariamente, de un nimero elevado de

procedimientos invasivos.

Por ultimo, la nefrocalcinosis debe entenderse como una patologia tubulo-intersticial difusa y bilateral,
por lo que un tratamiento invasivo es dificilmente exitoso. De ahi su importancia en el manejo riguroso del

metabolismo sistémico y urinario.
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