suficiencia renal aguda parenquimatosa
en un paciente con malabsorcién de
grasas se debe medir la excrecién de
oxalato en orina, corregir el deterioro
del equilibrio 4cido-base e hidratar de
forma precoz.
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Hiperecogenicidad
prenatal del colon
como signo precoz

de cistinuria
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La cistinuria es una enfermedad he-
reditaria producida por un defecto en
el transporte tubular renal e intesti-
nal de cistina y de los aminodcidos
dibdsicos (lisina, ornitina y argini-
na)'. Se produce por un defecto en el
transporte tubular renal e intestinal
de los mismos. Se transmite con un
patrén de herencia autosémico rece-
sivo y tiene una prevalencia aproxi-
mada de 1/7.000 recién nacidos vi-
vos, con una gran variabilidad
geografica, sin predominio de sexo.
Las manifestaciones clinicas se redu-
cen a la litiasis renal y sus conse-
cuencias (cdélicos, hematuria, etc.)
que, habitualmente, se presentan en
la segunda-tercera décadas de la
vida, aunque pueden aparecer ya des-
de el primer afio. Es causa del 6-10%
de los casos de litiasis pedidtrica’. La
formacién de cdlculos de cistina se
debe a la excesiva concentracién de
este aminodcido en orina y a su gran
insolubilidad, sobre todo cuando el
pH urinario es acido.

Hemos tenido la oportunidad de es-
tudiar un nifio que, actualmente, tie-
ne 3 afios de edad. Fue remitido por su
pediatra a los 5 meses de vida tras un
episodio de hematuria macroscépica,
en el que se objetivo la presencia de un
célculo en el pafial. Se trata del primer
hijo de unos padres no consanguineos,
sin patologia previa de interés y con an-
tecedentes de miembros con cdélicos
nefriticos en la rama paterna. Durante la
gestacion se detectaron en los controles
ecogréficos fetales una hiperecogenici-
dad del colon en ausencia de otras ano-
malias intestinales (figuras 1 y 2) y una
luminiscencia nucal discretamente au-
mentada, sin otros hallazgos de interés.
Por este motivo, al nacimiento se reali-
z6 un test del sudor para descartar la
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Figura 1. Hiperecogenicidad intestinal,
con densidad sénica semejante al hueso
fetal.

presencia de fibrosis quistica, cuyo re-
sultado fue normal.

En el seguimiento posterior se objetiva-
ron multiples cdlculos bilaterales en los
controles ecogréficos realizados, que han
llegado a tener un didmetro de 1,4 cm. Se
detecté una eliminacién persistente-
mente elevada de cistina en la orina (va-
lor mdximo 656 mg/g de creatinina a
los 7 meses de edad). La funcién glo-
merular renal es normal (creatinina
plasmatica 0,28 mg/dl), aunque presen-
ta un defecto en la capacidad de con-
centracion (689 mOsm/kg) y una eleva-
cién de la eliminacién urinaria de
microalbimina (cociente microalbimi-
na/creatinina 33,9 pg/umol).

Durante su evolucién ha expulsado nu-
merosos calculos de pocos mm de did-
metro (mds de 50 durante el primer afio
de vida), permaneciendo por lo demds
asintomdtico. Mantiene una adecuada
ganancia ponderoestatural y el desarro-
llo psicomotor es normal. Actualmente
recibe tratamiento dietético y farmaco-

Figura 2. La misma situacién al comienzo
del segundo trimestre de gestacién.
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l6gico con citrato potdsico, captopril y
D-penicilamina.

Describimos de esta forma un caso de
cistinuria de presentacién clinica tem-
prana, reflejo de la gran capacidad lito-
génica que posee esta entidad, con la
particularidad del hallazgo ecografico
prenatal de hiperecogenicidad del colon
secundaria al depdsito de cristales de
cistina en dicha localizacién. Esta for-
ma de presentacion de la cistinuria fue
descrita en 2006° y confirmada poste-
riormente*. La explicacién de este ha-
llazgo radica en que los cristales de cis-
tina se forman intraidtero en el rifién
fetal, pasan al liquido amnid6tico y, pos-
teriormente, son deglutidos. El hallaz-
go ecografico de la hiperecogenicidad
intestinal intradtero ha sido relacionado
clasicamente con la fibrosis quistica,
motivo por el que se realizaron los es-
tudios necesarios para descartar esta
enfermedad al nacimiento de nues-
tro paciente. Su negatividad y la cli-
nica tan precoz permitieron el diag-
noéstico. El conocimiento de esta
asociacién puede conducir al diag-
néstico precoz de la enfermedad, lo
que permitird establecer un trata-
miento adecuado.
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Insuficiencia renal
aguda como forma

de presentacion de
una fistula aortocava
asociada a un
aneurisma de aorta
abdominal
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La fistula aortocava (FAC) es una com-
plicacién infrecuente de los aneurismas
de aorta abdominal (AAA), que requie-
re intervencion urgente, pero sélo diag-
nosticada en la mitad de los casos, lo
que eleva su mortalidad posquirdrgica.
Son indicativos el soplo continuo abdo-
minal, la existencia de insuficiencia
cardiaca (IC) de alto gasto o la hiper-
tensién venosa regional. La insuficien-
cia renal aguda (IRA) puede ser la for-
ma de presentacién de la FAC, como
en el caso que describimos.

Paciente de 71 afios con antecedentes
de dislipemia, hipertensién arterial,
obesidad troncular y bypass aortocoro-
nario. Fue trasladado a nuestro hospital
desde urgencias de otro centro por IRA
anurica sin respuesta a dopamina ni fu-
rosemida. Hab{a consultado por episo-
dios de sudoracién autolimitados. Pre-
sentaba mal estado general, agitacion,
desorientacién y taquipnea, tensién ar-
terial de 108/62 mmHg, pulso de 91
lat/min y presién venosa central (PVC)
de 30 cmH,O. En la exploracion desta-
caban estertores crepitantes bibasales y
hepatomegalia dolorosa, sin masa ab-
dominal pulsétil ni edemas maleolares.
En la analitica destacaban: urea 108
mg/dl, creatinina 4,05 mg/dl, pH 7,19

y bicarbonato 10,2 mmol/; hemograma
y coagulacién normales.

En la radiografia de térax se observaba
un patrén de redistribucion vascular con
pequefio derrame pleural bilateral. En un
eco-Doppler renal se evidenciaron unos
rifiones de tamafio normal, sin signos de
obstruccion, una vena renal derecha di-
latada, y un gran AAA. La TAC abdomi-
nal con contraste mostro el AAA, infra-
rrenal, de 10 cm, con ateromatosis y
trombosis, sin hematoma retroperitone-
al, asi como paso de contraste a vena
cavay vena renal derecha durante la fase
arterial y la FAC (figura 1).

Con el diagnéstico de IRA e ICC secun-
darias a FAC se practicaron hemodidli-
sis y cirugia, con control del cuello
aneurismatico que obligé a la ligadura
de la vena renal izquierda, apertura del
saco aneurismadtico, con pérdida de 2 1
de sangre, cierre de la FAC y coloca-
cién de bypass aortoadrtico. La diuresis
posquirtrgica inmediata fue de 70 ml/h,
pero el paciente evolucioné a fallo mul-
tiorgdnico refractario, y fallecié 3 dias
después de la intervencion.

La rotura de un aneurisma de aorta a
otras visceras es infrecuente. La vena

Figura 1. TAC con contraste. Aneurisma
de aorta abdominal y fistula aortocava.
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