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Hipocalcemia,
hiperfosforemia

y elevacion de la
paratohormona, ;un
arduo diagnostico
diferencial?

Nefrologia 2014;34(1):134-5
doi: 10.3265/Nefrologia.pre2013.Aug.12197

Sr. Director:

El pseudohipoparatiroidismo' (PHP) es
una entidad heterogénea caracterizada
por hipocalcemia e hiperparatiroidismo
secundario, cuya etiologia reside en la
resistencia a la accién biolégica de la
paratohormona (PTH) circulante. Su
diagndstico se efectiia generalmente a
edades pedidtricas. Cuando el diagnds-
tico se realiza en la edad adulta puede
resultar dificil distinguirlo del hiperpa-
ratiroidismo secundario?, sobre todo en
pacientes con fracaso renal.

CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de un varén de 18
afios, con antecedentes personales de
aorta bicuspide funcional, que acude a
Urgencias por dolor en hipogastrio tipo
c6lico de 72 horas de evolucién, que no
cede al tratamiento con antiinflamatorios
no esteroideos (AINEs) cada 8 horas. El
paciente referia episodios previos simila-
res. En el momento del ingreso, destacé
presion arterial de 120/80 mmHg y un
soplo protodiastdlico I/IV, con el resto de
la exploracion normal. En el control ana-
litico presentd urea 71 mg/dl, creatinina
3,69 mg/dl, Mg 2,1 mg/dl, Ca 5,2 mg/dl,
P 7,6 mg/dl, proteinas totales 6,27 g/dl,
albimina 3,6 g/dl, PTH intacta 216 pg/
ml, 25-hidroxivitamina D 7,3 ng/ml, hor-
monas tiroideas normales; gasometria
venosa: pH 7,37, pO, 50 mmHg, pCO,
37 mmHg, bicarbonato 21 mmol/l; fun-
cién renal en orina: excrecion fraccional
de sodio (EF Na) 0,71 %, glucosa 9 mg/
dl, urea 946 mg/dl, Cr 86,37 mg/dl, Na
27 mmol/l, K 21,2 mmol/l, Ca 7,8 mg/
dia y P 850,2 mg/dia; sistematico y sedi-
mento de orina normal, con proteinuria
y hematuria negativa; hemograma: he-
moglobina 15,1 g/dl, leucocitos 11 000/
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ul, plaquetas 167 000/ul. Se revisaron las
analiticas previas, en las que se constatd
la presencia de hipocalcemia e hiperfos-
foremia previas de, como minimo, tres
anos de evolucién, con funcién renal
normal, que habian pasado inadvertidas
(figura 1). El estudio bioquimico de cal-
cemia, fosfatemia y PTH en los padres
fue normal. La evolucién clinica del pa-
ciente fue buena tras la retirada de los
AINEs, a los que se atribuy6 la etiolo-
gia del fracaso renal agudo, hidratacién
oral e intravenosa, calcio oral y vitamina
D, con funcidn renal al alta normal. La
clinica abdominal cedi6 tras corregir la
hipocalcemia, sin haber vuelto a referir
episodios similares.

DISCUSION

El término PHP engloba un grupo hete-
rogéneo de raros trastornos metabdlicos
que tienen en comiin la resistencia va-
riable a la accion de la PTH'S. Se dis-
tinguen dos tipos de PHP en funcién de
la respuesta del adenosin monofosfato
ciclico (AMPc) urinario tras la inyec-
cién intravenosa de la PTH: el PHP tipo
I, en el cual no se incrementa el AMPc
tras la administracion de la PTH, y el
PHP tipo II, donde aumenta el AMPc*.
El PHP tipo I se divide en tres subtipos:
Ia, Ib y Ic. Los pacientes con subtipo
Ia y Ic tienen un patrén de herencia au-
tosomica dominante, y generalmente
presentan fenotipo de osteodistrofia de

Albright* (estatura baja, obesidad, retar-
do mental, calcificaciones subcutdneas
y defectos esqueléticos caracteristicos)
y resistencia plurihormonal. El subtipo
Ib se caracteriza por una resistencia ais-
lada a la PTH, puede tener un fenotipo
normal o de osteodistrofia de Albright
y el defecto suele ser esporddico, pero
ocasionalmente tiene herencia autoso-
mica dominante. En el PHP tipo II no
se ha identificado el defecto molecular,
pero carece del fenotipo Albright, de re-
sistencia plurihormonal y no suele pre-
sentar cardcter familiar®.

Realizamos el diagnéstico diferencial
entre la enfermedad renal crénica, el dé-
ficit de vitamina D y el PHP. La reversi-
bilidad del fracaso renal y la persisten-
cia de hipocalcemia, hiperfosforemia y
PTH elevada descarté la enfermedad
renal crénica como etiologia; y la au-
sencia de hipofosforemia, el déficit de
vitamina D. Llegamos a la conclusion
de que se trataba de un paciente con
PHP tipo Ib o II, dada la ausencia del
fenotipo AHO y de resistencia plurihor-
monal. Sin embargo, no podemos deter-
minar con claridad si nuestro paciente
presentaba PHP tipo Ib o II.

En resumen, presentamos el caso de un
paciente con fracaso renal, hipocalce-
mia, hiperfosforemia y elevacién de la
PTH de largo tiempo de evolucién. El
conocimiento de la fisiopatologia por
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Figura 1. Evolucion del calcio y el fosforo (mg/dl) previa al diagnéstico y desde

el inicio del tratamiento.
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parte de los nefrélogos del metabolis-
mo calcio-fésforo nos permitié hacer
un diagndstico y tratamiento precoz
de una entidad infrecuente para los ne-
frélogos y, como revela su diagndstico
tardio, también para el resto de las es-
pecialidades médicas. Se ha de destacar
la importancia de un tratamiento precoz
del PHP con el objetivo de normalizar la
calcemia y evitar la osteopenia que pue-
de producirse a largo plazo si se man-
tiene una elevacion crénica de la PTH.
El objetivo del tratamiento consiste en
la normalizacién de la calcemia y en
frenar la hipersecrecién de PTH, para lo
que se utilizan derivados de la vitamina
D y suplementos calcicos.
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Fistulas espontaneas
en extremidades
superiores: a proposito
de un caso
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Las fistulas arteriovenosas (FAV) se pue-
den definir como conexiones «anorma-
les» entre el sistema venoso y arterial, que
obvian el lecho capilar anatémico normal.
Una FAV puede localizarse en cualquier
lugar del cuerpo y ser congénita o adquiri-
da tras alguna eventualidad (por ejemplo,
un traumatismo). De entre estas ultimas,
las de la extremidad inferior son, con di-
ferencia, las mas frecuentes de entre las
FAV adquiridas, al ser la ingle una loca-
lizacién muy frecuente para el abordaje
vascular tanto arterial como venoso'.

Como factores predisponentes estdn la
hipertension arterial, el sobrepeso, la an-
ticoagulacién o la terapia antifibrinoliti-
ca, la edad avanzada, el lado izquierdo y
el sexo femenino, ademds del anteceden-
te de las punciones en la extremidad'?.
Labropoulos et al. describen la aparicion
de FAV tras episodios de trombosis ve-
nosa profunda (TVP), sobre todo en
grandes venas profundas y proximales
tales como femorales y popliteas. Tras la
oclusién de un vaso sanguineo, arterial o
venoso, tienen lugar cambios encamina-
dos a redirigir el flujo sanguineo. En el
caso de las arterias la nueva circulacién
debe encaminarse a proveer de oxigeno
y nutricién a los érganos y tejidos; este
desarrollo arterial se denomina «colatera-
lizacién». En el caso de las venas, el ajus-
te va encaminado al drenaje de la sangre,
y el término utilizado para describir el
proceso de formacién de nuevas venas se
denomina «neovascularizacién». Mien-
tras el estimulo para la formacién de co-
laterales seria la isquemia, en el caso de
la neoformacion venosa el mecanismo es
poco claro. En cualquier caso, el hecho
de que las FAV aparezcan sobre todo en
venas proximales plantea la cuestion de
si la pérdida del flujo de baja resistencia
seria el estimulo para la neovasculariza-
cion mds que la propia trombosis*®.

cartas al director

Evaluacion clinica: en la mayoria de los
casos las FAV adquiridas no producen
sintomas y, si los hay, pueden aparecer
en dias o meses, e incluyen la aparicién
de thrill en la regién inguinal, disnea o
aparicién o empeoramiento de isquemia
de la extremidad. La exploracién fisica
de la extremidad puede evidenciar la pre-
sencia de soplo, thrill, hematoma o masa
pulsétil. También puede aparecer edema,
TVP, sintomas de compresion nerviosa o
empeoramiento de varicosidades previas.

Diagnéstico: es de eleccion el Doppler,
quedando la arteriografia como herra-
mienta terapéutica de cara a la realiza-
cién de tratamiento endovascular.

Tratamiento: las FAV pequefias, asinto-
maticas, suelen trombosarse espontinea-
mente y no requieren tratamiento, estando
este indicado para los casos en que apare-
cen sintomas. Actualmente la compresién
eco-guiada’® y las técnicas percutdneas
son de eleccion, quedando la cirugia para
casos seleccionados, como sindrome de
robo con claudicacién o isquemia distal
de la extremidad, edema o insuficiencia
venosa significativos por hipertension ve-
nosa, insuficiencia cardiaca por el débito
de la FAV, FAV ocasionadas tras heridas
de arma blanca o de fuego y FAV iatro-
génicas que no cierran espontdneamente.

Presentamos el caso de un varén de 56
afios con enfermedad renal crénica de
etiologia no filiada, en programa de trata-
miento sustitutivo renal desde diciembre
de 2010, inicialmente mediante didlisis pe-
ritoneal (DP), con transferencia a hemodia-
lisis (HD) en diciembre de 2011. El caso es
que este paciente presenta una FAV espon-
tdnea en miembro superior izquierdo, que
a la postre se utiliza como acceso vascular
con resultados satisfactorios. El paciente
acudié a nuestra consulta en 2007-2008,
presentando ya una insuficiencia renal
evolucionada (creatinina 3,5, filtrado glo-
merular estimado 20 ml/min; estudio in-
munolégico, marcadores tumorales, sero-
logias sin hallazgos y datos ecogréficos de
cronicidad). Como antecedentes, presenta
hipertensién arterial, fumador y fractura
de pala iliaca en 1998, tras caida, que re-
quiri6 cirugia. Exploracion fisica normal,
salvo presencia de lesién exofitica en la-
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