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Hipokaliemia sintomatica asociada
a enfermedad de Cacchi-Ricci
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Las enfermedades renales quisticas hereditarias
constituyen un grupo heterogéneo de entidades infre-
cuentes que de forma ocasional presentan manifesta-
ciones clinicas relevantes.

Una paciente de 25 afios de edad habia sido diag-
nosticada de enfermedad de Cacchi-Ricci en su
juventud a raiz de episodios de cdlicos nefriticos de
repeticion. Su funcion renal era normal y una urogra-
fia endovenosa mostraba ectasia y calcificacion de los
tibulos renales junto con imagen de litiasis radiopaca
caliciar de 1,5 x 0,7 cm situada en el grupo superior
derecho sin repercusion sobre el sistema excretor (fig.
1). Acudi6 al hospital por presencia de astenia, males-
tar generalizado y debilidad muscular a nivel de las
extremidades inferiores de varias semanas de evolu-
cién. La paciente no referia trastornos gastro intestina-
les ni otra sintomatologia acompafante. En el control
analitico no existian alteraciones en el hemograma,
en el funcionalismo renal ni en el metabolismo cal-
cio-fésforo. Unicamente destacaba la presencia de
hipopotasemia con cifras de 2,2 mmol/l y una acido-
sis metabdlica hiperclorémica con anién GAP conser-
vado (pH 7,24, Bicarbonato 15 mmol/L, pCO, 35
mmHg, Cloro 113 mmol/l, AG 12). La determinacién
del pH urinario fue de 7,0, la calciuria era normal y el
sedimento urinario no mostraba leucocituria ni micro-
hematuria. El ECG realizado no mostraba alteraciones
significativas y en la radiografia simple de abdomen se
observaba la presencia de litiasis bilaterales multiples.
La Ecografia renal evidencié multiples litiasis a nivel
de las piramides medulares sin otras alteraciones rele-
vantes. Con la orientacion diagnéstica de hipopotase-
mia sintomdtica secundaria a Enfermedad de Cacchi-
Ricci con acidosis tubular distal asociada, se inici6
reposicion con aportes de potasio presentando la
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paciente una mejoria clinica evidente. A los pocos
dias fue dada de alta con suplementos de potasio oral
y cifras de K de 3,5 mmol/I.

La enfermedad de Cacchi-Ricci o «rifion en esponja
medular» es una entidad infrecuente (1:5000 a 1:20000)
de predominio en mujeres jévenes'?, caracterizada
por una malformacion de los tdbulos colectores dista-
les en la region pericalicilar de las pirdmides renales?.
Generalmente cursan de forma asintomadtica, siendo la
hematuria (micro o macroscépica), las infecciones uri-
narias de repeticion y las litiasis renales, las manifesta-
ciones clinicas mas frecuentes (15-20%). La existencia
de hipokaliemia sintomatica resulta excepcional en
dicha entidad®. Analiticamente se observa en sangre
acidosis metabdlica hiperclorémica, hipokaliemia e
hiponatremia. A nivel urinario se puede detectar un
defecto de concentracion con acidosis tubular (distal y
proximal incompleta), pH inapropiadamente elevado,
hipercalciuria o bien nefrocalcinosis (30-50%). La téc-
nica de imagen de eleccion es la urografia endove-
nosa, que es capaz de demostrar el engrosamiento
piramidal, la dilatacion calicilar e incluso la presencia
de cdlculos intraductales”®. Su curso y pronéstico a
largo plazo es favorable, aunque la presencia de las
complicaciones antes mencionadas pueden evolucio-

Fig. 1.—Urografia endovenosa que muestra engrosamiento pira-
midal, dilatacion calicilar y calculos intraductales bilaterales.
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nar en algunos casos hacia fases avanzadas de insufi-
ciencia renal®.

En resumen, presentamos el caso de una paciente
con hipokaliemia sintomatica secundaria a enferme-
dad de Cacchi-Ricci con acidosis tubular asociada.
Describimos el caso ya que resulta interesante la inu-
sual manifestacion clinica en una entidad de presen-
tacion infrecuente en la practica clinica habitual.
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