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RESUMEN

La arteritis de Takayasu es una enfermedad infrecuente y que se manifiesta sistémicamente. Es una vasculitis de grandes va-
sos, que produce inflamacion y estenosis de las arterias de mediano y grueso calibre, afectando fundamentalmente a la aor-
ta. Una de sus formas mas frecuentes de presentacion es la hipertension arterial (HTA). Esta se encuentra en el 30-50% de
los casos. Afecta fundamentalmente a mujeres y su edad de inicio es temprana, en torno a los 20-30 aios. Su diagndstico es
complicado dado que su evolucion es insidiosa y se trata de una enfermedad de baja prevalencia en nuestro medio. En cuan-
to a su tratamiento, ademas de una evaluacion global de los multiples factores de riesgo cardiovascular, que suelen hallarse
incrementados, la terapia ird dirigida a la enfermedad de base, mediante la utilizacion de esteroides a dosis de 1 mg/kg/dia
y con el empleo de otros inmunosupresores cuando no responden a este tratamiento. A continuacién presentamos un caso,
es de una paciente de 59 afios, intervenida hace 30 afios de coartacidon de aorta, como causa de HTA secundaria. La pacien-
te es remitida a consulta por HTA refractaria al tratamiento y ligera insuficiencia renal de 1,5 mg/dl. Desde el inicio, llama la
atencion las diferencias de presidn arterial entre miembros superiores e inferiores, con pulsos débiles pero conservados, en
el contexto de la coartacion. Tras el hallazgo radiolégico de un aneurisma toracico y abdominal, solicitamos ampliacion del
estudio radiolégico que lleva al diagnostico de la paciente. La verdadera causa de la HTA de nuestra paciente es la arteritis
de Takayasu, que a su vez motivé la coartacién de aorta, y que ha pasado desapercibida durante todos estos afos.

Palabras clave: Arteritis de Takayasu. Hipertensién arterial refractaria. Coartacion de aorta. Estenosis de arteria renal.

INTRODUCCION

La arteritis de Takayasu es una vasculitis de grandes vasos,
que produce inflamacion y estenosis de las arterias de me-
diano y grueso calibre (sobre todo la aorta), principalmente
relacionada con el engrosamiento fibroso del arco aértico
con estrechamiento u obliteracion virtual de las inserciones
de los grandes vasos que emergen de éste. Es una enferme-
dad poco frecuente y su incidencia oscila entre 1,2 y 2,6 ca-
sos por millon de habitantes al ano, siendo mas frecuente en
paises asiaticos. Nueve de cada 10 pacientes son de género
femenino y la edad de inicio suele coincidir con la segunda y
tercera décadas de vida'.

Desde el punto de vista clinico, la enfermedad se instaura
de manera insidiosa, siendo frecuente un retraso diagnosti-
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co de meses 0 afos tras la aparicion de los primeros sintomas. El
70-80% de los pacientes presentan soplos vasculares, disminu-
cion de pulsos y/o claudicacion intermitente de extremidades.

También es frecuente la aparicion de cefalea y vértigo. La mi-
tad de los pacientes presentan manifestaciones sistémicas en
forma de artralgias, mialgias, febricula y pérdida de peso.
Otras complicaciones mas graves son: accidente vascular ce-
rebral, amaurosis fugaz o permanente, hipertension pulmo-
nar, cardiopatia isquémica y disfuncion valvular adrtica, que
van a condicionar el pronostico de estos pacientes.

CASO CLiNICO

Paciente de 59 afos con antecedentes de hipertension arte-
rial de 28 afios de evoluciéon secundaria a coartacion de aor-
ta intervenida en 1980, dislipemia, intolerancia hidrocarbo-
nada y fumadora de 10 cigarrillos/dia. La paciente es remitida
por su médico de atencién primaria por hipertension arterial
refractaria al tratamiento y acompanada de insuficiencia re-
nal (creatinina de 1,5 mg/dl y urea de 88 mg/dl). Como tra-
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tamiento habitual: nebivolol 5 mg/24 h, losartan 100 mg, hi-
droclorotiacida 12,5 mg/24 h, manidipino 10 mg/24 h y
omeprazol 20 mg/24 h.

Se encuentra bien, refiere nicturia de 1-2 veces/noche. En la ex-
ploracion fisica: tension arterial, brazo izquierdo: 163/59 mmHg;
brazo derecho: 144/71 mmHg; pie izquierdo: 110/58 mmHg.
Pulso: 81 lat/min. Peso: 72,1 kg. Talla: 157 cm. IMC: 29,25
kg/m2. Buena coloracion de piel y mucosas. Normal configu-
racion, lengua y boca normal con ausencia de ulceraciones
orales. Fondo de ojo normal. Cuello: las carotidas laten con
normalidad. Auscultacién respiratoria normal. Circulatorio:
tonos cardiacos ritmicos con soplo sistélico 1I/VI. Abdomen:
blando, depresible, no doloroso, sin visceromegalias ni ma-
sas. No hay soplos abdominales. Pufio-percusién renal bila-
teral negativa. Extremidades: no hay edemas en las extremi-
dades inferiores. Pulsos pedios débiles, presentes vy
simétricos. En la analitica: hemograma normal. Bioguimica:
glucosa: 118 mg/dl, urea: 80 mg/dl, creatinina: 1,5 mg/dl,
acido urico 7,1 mg/dl, potasio: 5 mEg/l, calcio: 9,7 mg/dl,
fosforo: 3,9 mg/dl, triglicéridos: 103 mg/dl. Colesterol: 222
mg/dl, LDL: 156 mg%. Hb glicosilada: 4,4%. Cistatina C: 1,6
mag/l; VSG: 25 mm/h y PCR: 9,2 mg/I. Proteinograma normal.
Inmunologia: normal, incluido complemento. Marcadores vi-
rales, negativos. Estudio seroldgico de sifilis, negativo. Ori-
na: microalbuminuria, 9 mg/l, sedimento, normal. Aclara-
miento de creatinina: 49,9 ml/min.

En las pruebas complementarias realizadas destacaba un
EKG con trazado en ritmo sinusal con registro electrocardio-
grafico compatible con hipertrofia de ventriculo izquierdo.
Radiografia de Térax (figura 1) con calcificacién del botdn
aortico, con imagen indicativa de aneurisma de aorta toraci-
ca. Aparato urinario en vacio: se visualizan de forma com-
pleta las dos siluetas renales. No se visualizan calcificaciones
vasculares. Ecocardiografia: compatible con hipertrofia mo-
derada del ventriculo izquierdo. Ecografia Doppler renal: se
observan ambos rifiones de configuracién normal, rinén de-
recho de 10,3 cm vy rindn izquierdo de 9,4 cm de tamano,
con ecoestructura compatible con la normalidad. indices de
resistencia normales. Imagen ecogréafica de dudoso aneuris-
ma tdraco-abdominal.

Debido a los hallazgos radiolégicos de aneurisma y asimetria
renal moderada, solicitamos una angio-TC toracica en la que
se evidencia un aneurisma de aorta descendente distal, de
tipo sacular, de 4,3 cm de didmetro. Ampliamos estudio con
una angio-IRM toraco-abdominal (figuras 2-5) en la que se
observan signos de miocarditis. Estenosis en multiples nive-
les de la aorta, con signos de inflamacién activa y aneurisma
focal de aorta toracica descendente. Afectacion difusa de
aorta abdominal, asi como de sus principales ramas viscera-
les. Triple arteria renal derecha y doble arteria renal izquier-
da. Estenosis de la arteria polar superior izquierda.

M Figura 1

Radiografia de térax. Imagen de calcificacion en botén adrtico.
Imagen redondeada, calcificada, en aorta descendente, indicati-
va de aneurisma de aorta.

Se propone a la paciente realizacion de arteriografia en va-
rias ocasiones, que rechaza. Debido a los hallazgos radiolé-
gicos de aortitis se realiza derivacion a consultas externas
de reumotologia, para inicio de tratamiento esteroideo, a
las cuales no acude. Es valorada en cirugia vascular que
desestima intervencién quirurgica de las lesiones estendti-
cas-aneurismaticas.

En cuanto al tratamiento, al presentar elevado riesgo
cardiovascular, se inicia dieta sin sal. Se recomienda evi-
tar el alcohol y abandonar el tabaco; realizar ejercicio fi-
sico con regularidad; evitar la toma de medicamentos o
sustancias potencialmente nefrotoxicas, y dieta para la
dislipemia. Se reajusta la medicacion que toma por lo
que se aumenta la tiacida a 25 mg/24 h, y el manidipino
a 20 mg/24 h. Se afaden atorvastatina 20 mg/24 h 'y clo-
pidogrel 75 mg/24 h.

A los cinco-seis meses la paciente acude a revision y re-
fiere controles tensionales en torno a 150/80 mmHg, por
lo que se incrementa la dosis de nebivolol a 5 mg/12 h'y
se anade lisinopril 20 mg/24 h al tratamiento hipoten-
sor. Al anadir el IECA se advierte de la posibilidad de una
disminucién en el volumen de diuresis por lo que se le
indica que recogiera la diuresis de 24 horas durante una
semana.

Pasados cinco dias la paciente presenta oligoanuria, por lo
que se suspende el IECA y se pauta doxazosina 4 mg/24 h.
Dada la sospecha clinica se propone a la paciente la realiza-

73 NefroPLUS = 2011 « Vol. 4 « N.° 2 / CASOS CLINICOS / ATIPICA PRESENTACION DE ARTERITIS DE TAKAYASU



)00 R R AR NAAY. C ASOS CLINICOS W

B Figura 2
Angio-IRM cardiaca.

B Figura 4
Angio-IRM abdominal.

Engrosamiento biventricular mas acentuado en cara inferoseptal con un
diametro telediastolico de 15 mm, sin alteracién focal de la contractilidad.
Los didmetros telediastélicos maximos biventriculares son de 35 mm el
ventriculo derecho y de 46 mm el izquierdo. Muestra una captacion
parcheada de miocardio en cara anterior y lateral, compatibles con una
miocarditis asociada con la arteritis por tejido no viable secundario a
cardiopatia isquémica con una fraccién de eyeccion del ventriculo
izquierdo del 74%.

B Figura 3
Angio-IRM toracica.

-

1) Tronco braquiocefélico derecho moderadamente dilatado (2 cm de
didmetro maximo). 2) La aorta toracica descendente presenta multiples
irregularidades parietales con moderada-severa estenosis, con
un didmetro luminal maximo de 14 mm. 3) Aneurisma de aorta
descendente sacular de 5,5 x 4,3 cm. 4) Presenta una irregularidad
en la cara superior sugerente de ulceracién del aneurisma.

Estenosis de arteria
mesentérica superior
e inferior

Rifion derecho
Circulacion lateral
Estenosis

a. iliaca derecha

Estenosis lumbar de
toda la aorta abdominal

Aneurisma
abdominal

Ligera estensosis
a. iliaca izquierda

Estenosis multiples de toda la aorta abdominal, con un didmetro maximo
de 7 mm. Estenosis del tronco celiaco, de la arteria mesentérica superior
e inferior. Prominente arteria mesentérica inferior y de arterias lumbares,
con importante circulacién colateral lumbar. Engrosamiento parietal en
el aneurisma de aorta abdominal que indica una importante actividad
inflamatoria. Estenosis de arteria iliaca derecha e izquierda con un
didmetro maximo de 3 mm.

M Figura 5

Triple arteria renal derecha y doble arteria renal izquierda.
Estenosis de la arteria polar superior izquierda.

Rifon derecho 3 arterias
polares normales

cion de arteriografia para descartar estenosis de arteria renal bi-
lateral, que rechaza nuevamente.

Finalmente, se llega al diagndstico de HTA secundaria grado |I
(con refractariedad al tratamiento) con un riesgo cardiovascu-
lar anadido muy alto en paciente con arteritis de Takayasu.
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DISCUSION

En la arteritis de Takayasu el 30-50% de los casos, depen-
diendo de las series estudiadas, presentan HTA que, desde el
punto de vista fisiopatoldgico, puede ser explicada por tres
hechos: 1) la propia estenosis de la aorta toracica que condi-
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ciona HTA; 2) la estenosis de la arteria renal, cuyo mecanis-
mo es ampliamente conocido por el que desencadena HTA,
y 3) pérdida de elasticidad adrtica. Debido a la inflamacion
los pacientes terminan desarrollando rigidez arterial, justifi-
cando la presencia de HTA de predominio sistolico. En nues-
tro caso es posible que concurran todos los factores a la vez,
ya que dichas alteraciones estaban presentes??.

En cuanto a la refractariedad al tratamiento hipotensor, no
sabemos si es achacable a una estenosis bilateral de arte-
ria renal. Hay que tener en cuenta que las lesiones arteria-
les de esta patologia son progresivas en el tiempo lo cual
también explicaria la oligoanuria surgida a los seis meses
tras el empleo de IECAs. Esta seria una hipotesis razona-
ble que no se pudo comprobar al rechazar la paciente la
arteriografia.

En nuestra paciente la enfermedad se inicié con menos de
40 anos, presentaba disminucién del pulso, con diferencias
de presién casi de 19 mmHg entre miembros superiores. La
presencia de un soplo adrtico y sobre todo las lesiones pre-
sentes de la angio RM, pueden considerarse como diagnos-
ticas de una arteritis.

El diagndstico de certeza es con arteriografia, en la que se
aprecian las estenosis vasculares, circulacion colateral o
aneurismas en las zonas afectadas; todos estos datos esta-
ban presentes en la angio-IRM realizada. Algunos estudios
sefalan que las arterias mas afectadas son las subclavias
(nuestra paciente tenia una dilatacion del tronco braquioce-
falico derecho), alcanzando un 93%, pero puede afectar en
un 10% de los casos a las arterias coronarias®. La estenosis
de arteria renal suele estar presente en torno al 30-80% de
los casos. La respuesta al tratamiento esteroideo es buena,
pero en ocasiones los pacientes son tratados mediante colo-
cacién de stents, con una elevada recidiva de la estenosis ar-
terial renal.

En cuanto a los criterios diagndsticos de la arteritis de Taka-
yasu segun el American College of Reumatology, éstos son:
1) edad de comienzo <40 afos; 2) claudicacion de las extre-
midades; 3) disminucion del pulso; 4) diferencia de presion
>10 mmHg entre miembros superiores; 5) soplo sobre las ar-
terias subclavia o aorta, y 6) anormalidades en la arteriogra-
fia, y se necesitan al menos tres criterios para establecer el
diagndstico. Nuestro caso cumplia al menos cuatro criterios,
por lo que llegamos a la conclusion de que la paciente pre-
sentaba esta vasculitis de gran vaso*.

El diagnostico diferencial incluye otras aortitis inflamatorias
infecciosas como la sifilis y tuberculosis; autoinmunes como
lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide, espondilo-
artropatias, enfermedades de Berger, Behget, Cogan y Ka-

wasaki, y defectos estructurales, como sindromes de Ehler-
Danlos y Marfan y ciertas anormalidades adrticas como la
neurofibromatosis y la fibrosis por radiacion.

El 60% de los pacientes responden inicialmente al tratamien-
to con prednisona (1 mg/kg/dia, con reduccion paulatina),
aunque hay pocos estudios al respecto. Las manifestaciones
sistémicas desaparecen y la sintomatologfa vascular remite o
mejora. Los no respondedores consiguen alcanzar la remisiéon
al anadir inmunosupresores (metotrexato o ciclofosfamida).
El 20% de los enfermos no alcanzan nunca la remisién com-
pleta y sus lesiones progresan a pesar del tratamiento. El 50%
de los casos se requiere cirugia de derivacion por hipertension
vasculorrenal grave, afectacion carotidea o vertebral, isque-
mia de extremidades o lesién coronaria. La angioplastia trans-
luminal es eficaz en el 50% de los casos, pero las reestenosis
son frecuentes y precoces®®.

Finalmente, se llega al diagnéstico de HTA secundaria gra-
do Il (con refractariedad al tratamiento) con un riesgo car-
diovascular afiadido muy alto. Dicha HTA se considera en
el contexto de una coartacion de aorta que fue interveni-
da, que no nos hizo sospechar la existencia de otra pato-
logia subyacente. Por tanto, la HTA es secundaria a la ar-
teritis de Takayasu y se ve agravada por una enfermedad
renal crénica estadio Il por probable nefroangiosclerosis
y/o estenosis de arteria renal izquierda. Cardiopatia isqué-
mico-hipertensiva con signos de miocarditis. Aneurisma de
aorta toracica y abdominal no subsidiario de intervencién
quirargica.
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RESUMEN

La hemoglobinuria paroxistica nocturna (HPN) es un alteracién clonal adquirida de la célula hematopoyética pluripotencial
que lleva a una produccién de células sanguineas defectuosas. Usualmente se presenta con hemélisis, trombosis o anemia
aplasica. Describimos el caso de una paciente mujer de 51 afios, que presenté acidosis tubular renal proximal, anemia he-
molitica no autoinmune y fallo renal agudo, en quien se encontré disminucion en la expresion de CD55, CD59, CD14, CD16
y CD66 en la citometria de flujo en sangre periférica, lo cual confirmé el diagnéstico de HPN.

Palabras clave: Sindrome de Fanconi. Hemoglobinuria paroxistica nocturna. Fallo renal agudo.

INTRODUCCION

La hemoglobinuria paroxistica nocturna (HPN) es una alte-
raciéon adquirida rara de la célula hematopoyética pluripo-
tencial. La incidencia comunicada es de 0,13 por 100.000
casos por ano'. Se diagnostica usualmente con episodios
de anemia hemolitica, fallo medular o trombosis venosa.
Esta condicion fue descrita al observar que los sintomas
ocurren principalmente en la noche y durante infecciones
interrecurrentes. Actualmente, se sabe que la HPN se rela-
ciona con una mutacién somatica en el fosfatidilinositol-
glucano de clase A (PIG-A), responsable de la deficiencia
global de proteinas ancladas a glicosil-fosfatidilinositol
(GPI-APs)®. La falta de una de las proteinas GPI-AP (CD59)
lleva a un aumento en la susceptibilidad a la hemolisis me-
diada por el complemento.

El sindrome de Fanconi es una rara condicién caracterizada
por una pérdida generalizada de aminoacidos, glucosa, fos-
fatos, acido Urico, bicarbonato y varios iones desde los tubu-
los proximales renales. La mayoria de los casos se asocian con
alteraciones de las células plasmaticas. Esto ocurre por el au-
mento de cadenas ligeras presentadas a los tubulos. El dafo
tubular es el resultado de la sobrecarga de estas proteinas,
ya sea por efecto tdxico directo o indirectamente por la libe-
racion intracelular de enzimas lisosomales®.
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Existe muy poca informacion disponible acerca de la rela-
cion entre HPN y sindrome de Fanconi; realizamos una bus-
gueda en bases de datos PubMed y encontramos muy po-
cos articulos que relacionaran estas dos entidades. Riley, et
al. describieron un caso de disfuncién tubular renal proxi-
mal en un paciente que requirié multiples transfusiones
sanguineas debido a HPN. En su articulo sugieren que es-
tas dos entidades son parte de un mismo ciclo vicioso: la
acidosis sistémica podria promover la hemdlisis en pacien-
tes con HPN, a su vez, la hemolisis podria llevar al depdsito
de hierro en los tubulos renales, promoviendo asi la acido-
sis®. Saito, et al. describieron a una serie de pacientes con
fallo renal y HPN, proponiendo la hipdtesis de que la alte-
racion hemodinamica resultante de la hemolisis intravascu-
lar y la anemia cronica severa persistente podria ser respon-
sable en un principio del fallo renal®.

CASO CLiNICO

Mujer de 51 afios, hispana, que se presento en el servicio de
urgencias refiriendo dolor y distension abdominal, nduseas y
vomitos. Referia también mialgias, fatiga, fiebre y cambios de
color en la orina asociados con una historia de seis meses de
sintomas gastrointestinales, que inclufan distensién después
de las comidas, sin pérdida de peso. Sus antecedentes perso-
nales médicos eran positivos para infecciones de vias urina-
rias de repeticién y multiples consultas por los sintomas ac-
tuales sin mejoria con los tratamientos previos. Como
antecedentes quirtrgicos referia histerectomia, apendicecto-
mia y rinoplastia. Habia recibido analgésicos y multiples tera-
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pias para el dolor abdominal, incluyendo preparados a base
de hierbas. Antes de su admision habia tenido una sesion de
terapia neural con procaina que empeor6 sus sintomas, exa-
cerbando el dolor abdominal y desarrollando coluria.

En el examen de admisién sus signos vitales eran estables.
Tenia ictericia leve, distensién abdominal y dolor en el hipo-
condrio derecho. No habia hallazgos adicionales en el resto
del examen fisico. En la ecografia abdominal se observé es-
teatosis hepatica leve, sin otros hallazgos patoldgicos. En una
endoscopia digestiva superior se evidenciaron candidiasis
esofdgica, y hallazgos gastricos de poco significado (inclu-
yendo el resultado de una biopsia). Se hallaron anemia nor-
mocitica leve, hiperbilirrubinemia indirecta, azoemia y enzi-
mas hepdticas elevadas, incluyendo lactico-deshidrogenasa
de 4.699 U/I. En el uroandlisis se encontraron hematuria, pro-
teinuria y un pH de 6 (v. tabla 1 para datos de laboratorio).

M Tabla 1

Analitica

Admision

Hemoglobina 11,8 g/dl
Reticulocitos 2,30%
Plaquetas 299.000/ul
Leucocitos 5.010/ul
Neutrofilos 49%
Linfocitos 41%
Creatinina 1,84 mg/dl
Na 145 mg/dl
K 3,69 mg/dl
Cl 121 mg/dl
Acido trico 1,6 mg/d|
Mg 1,9 mag/dl
Ca 8,5 mg/dl
BUN 25,7 mg/dl
AST 280,7 U/l
ALT 51,8 U/l
INR 0,82
PTT 21,5 seg
Bilirubina total 3 mg/dl
Bilirrubina indirecta 2,04 mg/dl
Fosfatasa alcalina 76,2 U/l
LDH 4.699 U/I
Amilasas sericas 90,8 U/l
pH 7,2
pCo, 27
pO, 72
HCO 11

3

La paciente fue ingresada en el servicio de hospitalizacion
para realizarle estudios complementarios, que incluyeron test
de Coombs directo, ELISA para el virus de la inmunodeficien-
cia humana (VIH), antigeno de superficie para hepatitis B,
IgM hepatitis A, anticuerpos antinucleares, anticuerpos nu-
cleares extractables, IgM para dengue e IgM para Leptospi-
ra, la totalidad de los cuales resultaron negativos. Se docu-
mentd una infeccion de vias urinarias con un cultivo positivo
para Escherichia coli, tratada con éxito con ceftriaxona.

La paciente continuaba presentando fatiga importante
durante la hospitalizacién, polidipsia y edemas progresi-
vos. El andlisis de gases arteriales reveld acidosis metabo-
lica no compensada asociada con hipercloremia, hipouri-
cemia, glucosuria y aminociduria moderada, que llevo al
diagnostico de acidosis tubular renal proximal (sindrome
de Fanconi).

Se inici¢ tratamiento de la acidosis tubular renal proximal con
bicarbonato y se comenzaron estudios de las posibles causas
etioldgicas, incluyendo alteraciones de células plasmaticas.
Las proteinas de Bence-Jones se encontraban elevadas en
orina; sin embargo, la electroforesis de proteinas no reveld
picos en los niveles de inmunoglobulinas. Un aspirado de
médula 6sea evidencié hipercelularidad, hiperplasia eritroide
importante y células plasmaticas menores de 3%, con hema-
topoyesis mieloide normal y sin cambios indicativos de infil-
tracion (figura 1). Con estos hallazgos se descarté el diag-
néstico de mieloma multiple o gammapatia monoclonal, a
pesar de elevacién de cadenas ligeras en orina.

B Figura 1

Hallazgos de patologia de la médula 6sea.

100% incremento de la celularidad. Linea eritroide: importante
hiperplasia. Linea mieloide: hematopoyesis normal. Células plasméticas:
menores del 3%, aspecto normal. No hay infiltracion medular.
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M Figura 2

A) HE: incremento de matriz mesangial. Pigmento glomerular pardo en citoplasma celular. Pigmento y cilindro de hemoglobina en el tubulo renal.

B) depdsitos de hierro en células y luz tubular.

El fallo renal de la paciente continuié empeorando; se obser-
vO una elevacion de los niveles de creatinina (1,8 mg/dl a
3,06 mg/dl) a pesar de recibir terapia hidrica adecuada y de
la no exposicion a sustancias nefrotédxicas. Una ecografia re-
nal reveld un aumento de la ecogenicidad renal, lo que su-
geria la presencia de nefropatia y un hallazgo incidental de
un doble sistema colector en el rifdn derecho.

DISCUSION

En este caso hemos demostrado la coexistencia de estas dos
condiciones. La presencia de acidosis metabolica hipercloré-
mica, hipouricemia, aminoaciduria y glicosuria conlleva el
diagnostico de acidosis tubular renal proximal (ATRP). Aun-
gue inicialmente esta paciente tenia una brecha aniénica ele-
vada (16,2 mg/dl), esto podria explicarse por la progresion
de su fallo renal. La presencia de hemolisis no autoinmune,
depositos de hemosiderina en los tubulos renales y cilindros
de hemoglobina en la biopsia renal (figura 2), asociada con
una disminucién de la expresion de CD55, CD59, CD14,
CD16 y CD66 confirma el diagnostico de HPN (figura 3).

Como el diagnéstico inicial fue sindrome de Fanconi, la
busqueda de la posible etiologia llevé a indagar activamen-
te la posibilidad de que hubiera una alteracién de células
plasmaticas. Dado que esta paciente tuvo proteinuria, ATRP
y proteinas de Bence-Jones en orina, realizamos electrofo-
resis de proteinas, andlisis en orina para fraccién kappa y
lambda y un aspirado medular con mielograma, sin encon-
trar evidencia alguna de mieloma multipe o gammapatia
monoclonal. Los hallazgos endoscopicos de una candidia-
sis esofagica motivaron la busqueda de un estado de inmu-
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nosupresion. No habia evidencias de leucemia, linfoma u
otros estados como el VIH.

Por otro lado, el descenso agudo y progresivo de los nive-
les de hemoglobina condujo a la busqueda de una altera-
cién autoinmune. La hemdlisis llamo nuestra atencion, ya
que la paciente tenia anemia normocitica, con hiperbilirru-
binemia indirecta y elevacién importante de la LDH. Sin
embargo, no encontramos evidencias de hemdlisis de cau-
sa autoinmune: los anticuerpos antinucleares, los anticuer-
pos nucleares extractables y el test de Coombs directo fue-
ron negativos. Se evalud la posibilidad de que existiera una
hemdlisis no autoinmune: una anemia microangiopatica
era poco probable dado que el extendido de sangre peri-
férica no demostro esquistocitos, y la presentacién no era
la tipica de aquélla. Como la HPN es otra causa de hemo-
lisis no inmune, se realizd una citometria de flujo, que de-
mostréd la disminucion de la expresion de marcadores ce-
lulares asociados con esta condicion.

Como parte del estudio de diagnostico diferencial se investi-
garon diferentes condiciones infecciosas: hepatitis, leptospi-
rosis, dengue y VIH. Todas se descartaron con los exdmenes
indicados para cada condicion. Sin embargo, durante la hos-
pitalizacion de la paciente se documenté una infeccion de
vias urinarias con erradicacion exitosa del germen causante
con el uso de una cefalosporina de tercera generacion.

Antes del diagnéstico de HPN, se inici6 tratamiento con bi-
carbonato, observando el control del proceso hemolitico sin
requerimiento transfusional. La funcién renal regresé a nive-
les basales y la paciente fue dada de alta con tratamiento
ambulatorio.
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Peripheral blood flow citometry.
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1) Diferenciaciéon de los principales grupos celulares en sangre periférica (marcador CD45). 2) Ausencia de expresion del marcador CD14 en
monocitos. 3) Ausencia de expresion del marcador CD 16 en granulocitos. 4-5) Ausencia de expresion del marcador CD59 y CD55 en linfocitos,

neutrofilos y monocitos.
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