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La acidosis tubular renal distal
(ATD) es una tubulopatía poco fre-
cuente y caracterizada por la presen-
cia de una acidosis metabólica hiper-
clorémica, hipopotasemia, pH urinario
elevado (>5,5) y un hiato aniónico ne-
gativo. Su diagnóstico precoz permite
establecer el tratamiento adecuado,
evitando complicaciones potencial-
mente graves. Presentamos el caso clí-
nico de una gestante de siete semanas
a quien se le diagnostica una ATD.

La acidosis tubular renal distal (ATD)
es una tubulopatía caracterizada por la
presencia de una acidosis metabólica
hiperclorémica, hipopotasemia, pH uri-
nario elevado (>5,5) y un hiato anióni-
co negativo.

Presentamos el caso de una mujer de
28 años, gestante de siete semanas que
acudió a urgencias por debilidad inten-
sa en el contexto de vómitos con dolor

insuficiencia renal aguda. En el último
episodio mostraba una deshidratación
intensa con fracaso renal agudo prerre-
nal con creatinina de 2,2 mg/dl, K 2,9
mEq/l, alcalosis metabólica e infección
urinaria que pudo haber sido el desen-
cadenante de este episodio de crisis. Se
comienza tratamiento con hidratación
agresiva y antibioterapia, siendo preci-
sa la sedación del paciente con clorpro-
mazina, media ampolla cada ocho horas
y ondansetrón, 4 mg cada ocho horas
durante dos días para evitar los vómitos
incoercibles y la perpetuación de la des-
hidratación. Durante su estancia se con-
siguió normalizar el trastorno hidroe-
lectrolítico, así como la creatinina,
siendo ésta al alta de 1,1 mg/dl.

Mostramos un caso de insuficiencia re-
nal aguda prerrenal secundaria a deshi-
dratación, patología muy frecuente en
nuestra práctica diaria, pero producida
por una entidad poco común y descono-
cida fundamentalmente entre los nefró-
logos de adultos, como es el SVC. Sir-
va esta revisión, ilustrada a través de un
caso clínico, de cómo poder abordar un
tratamiento eficaz en caso de presentar-
nos ante un paciente afectado de este
síndrome. Se debe hacer hincapié sobre
todo en que el tratamiento no sólo con-
siste en la hidratación, sino también en
abortar las crisis de vómitos con la se-
dación para así evitar la perpetuación
del fracaso renal agudo5,6.
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abdominal. Tenía antecedentes de rab-
domiólisis secundaria a hipopotasemia
severa no filiada, nefrolitiasis y nefro-
calcinosis bilateral (figura 1). Se revisa-
ron sus analíticas previas objetivando
desde hace varios años una acidosis
metabólica hiperclorémica y hipopota-
semia con un pH urinario persistente-
mente alcalino. A su llegada a urgencias
presentaba: TA 103/71 mmHg, FC 78
sístoles; a la palpación abdominal pro-
funda, dolor en hipocondrio izquierdo y
fosa renal izquierda y puño; percusión
renal izquierdo positivo.

En la analítica sanguínea destacaba un
pH. 7,18, bicarbonato 12,4 mmol/L
con anión gap plasmático normal,
PCO2 35 mm Hg, K+ 3,3 meq/L, Clo-
ro 121 meq/l, creatinina 0,62 mg/dl,
Calcio 8,3 mg/dl, albúmina 3,3 g/dl,
fósforo 3,6 mg/dl. El resto de análisis
fue normal. Orina: ph urinario 8, hiato
aniónico negativo [Cl (66,2 mEq/l) 
< Na+ (86 mEq/l) + K+ (14,17 mEq/l)];
Diuresis 3.200ml/24 h, calciuria
137,7 mg/24h, hipocitraturia (citratu-
ria < 102 mg/24 h) y oxaluria normal.
El estudio inmunológico no reveló al-
teraciones significativas.

Se solicitó una ecografía renal informada
de dilatación pielocalicial del riñón iz-
quierdo grado II-III/ IV y presencia de lí-
quido con tractos en el espacio perirrenal
izquierdo (figura 2). Útero gestante con
feto vivo en su interior. Se avisó al servi-
cio de urología que decidió colocar un
catéter ureteral doble J izquierdo, consi-
guiendo hacerse paso a través de una li-
tiasis ureteral izquierda y objetivando sa-
lida de orina de aspecto purulento.
Posteriormente se inició tratamiento an-
tibiótico y aporte intravenoso de potasio
y bicarbonato consiguiendo una mejo-
ría clínica. En función del cuadro clínico,
las alteraciones analíticas previas y ac-
tuales se le diagnostica de ATD.

La ATD es una tubulopatia renal de
etiología hereditaria, idiopática o se-
cundaria a diversas causas (tabla 1). La
sospecha diagnóstica se evoca en pre-
sencia de los trastornos electrolíticos en
sangre y en orina y la realización de una
gasometría venosa.
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evitando así alteraciones del desarrollo
pondoestatural y cuadros de raquitismo2.

En el adulto hay que realizar un diag-
nóstico diferencial, descartando patolo-
gías autoinmunes asociadas3. Se solici-
tó a la paciente un estudio completo en
reiteradas ocasiones sin poder estable-
cer una etiología autoinmune. La hiper-
calciuria, hipocitraturia y la orina in-
apropiadamente alcalina y menos
frecuente la hiperuricosuria son situa-
ciones predisponentes al desarrollo de
cuadros de nefrolitiasis y nefrocalcino-

En el niño la ATD suele ser primaria o
idiopática. El estudio genético permite
distinguir la mutación responsable (hay
descritas más de 50), siendo las más rele-
vantes las alteraciones de los genes
ATP6V0A4, ATP6V1B1 esta última aso-
ciada a sordera1. El diagnóstico precoz
permite corregir la acidosis metabólica

sis4, condicionando un terreno propicio
a las infecciones urinarias recurrentes.
La función renal inicialmente está con-
servada pero en ausencia de un trata-
miento apropiado los pacientes desarro-
llarán una insuficiencia renal crónica,
HTA y otras complicaciones. Existe
riesgo de deterioro renal agudo de etio-
logía diversa por infecciones urinarias
o pielonefritis aguda, cuadro obstructi-
vo u incluso rabdomiólisis secundaria a
hipopotasemia severa.

El tratamiento en fases iniciales consis-
te en administrar agentes alcalinizantes
como bicarbonato o citrato y corregir la
hipopotasemia. En los casos de ATD re-
lacionadas con etiologías secundarias el
control de la patología responsable ayu-
da a corregir los trastornos hidroelec-
trolíticos propios de la ATD5.

Concluimos que la ATD es una tubulo-
patía poco frecuente cuyo diagnóstico
precoz evitará graves repercusiones re-
nales aunque su evolución y pronósti-
co son favorables con un tratamiento
adecuado.
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Tabla 1. Etiologías más frecuentes de la acidosis tubular renal.

Etiología primaria

1. Idiopática, esporádica

2. Hereditaria

- Autosómica recesiva (existen formas asociada a una sordera nerviosa y otras a osteopetrosis)

- Autosómica dominante

Etiologías secundarias

1. Enfermedades autoinmune

- Síndrome de Sjögren

- Lupus eritematoso sitémico

- Cirrosis biliar primaria

- Tiroiditis

2. Fármacos

- Aspiración de tolueno

- Litio

- Anfotericina B

- Ibuprofeno

- Ifosfamida

3.  Otras etiologías

- Hipergammaglobulinemias

- Anemia de células falciformes

- Uropatía obstructiva y pielonefritis crónica.

Figura 1. Radiografía simple de abdomen. Figura 2. Ecografía renal izquierda.

Se objetivan varias litiasis renales bilaterales (flechas).

Se objetiva una dilatación pielocalicial del
riñón izquierdo grado II-III/ IV y presencia
de líquido perirrenal (flecha).
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bilizó con una creatinina plasmática
de 1,5-1,8 mg% y proteinuria de ran-
go no nefrótico. Siguió tratamiento
con losartán, prednisona (5 mg/día) y
simvastatina.

En marzo de 2011 consulta por apari-
ción de edemas tibiomaleolares. En el
examen físico destaca una presión ar-
terial de 210/120 mmHg, palidez de
mucosas y edemas con fóvea en am-
bas extremidades inferiores. Analíti-
camente se observa una hemoglobina
(Hb) de 10 g/dl, creatinina 4,3 mg/dl
(filtrado glomerular [FG] 15
ml/min/1,73 m2), albúmina 25 g/l, an-
ticuerpos antinucleares (ANA) 23
(positivo >1), anti-ADN 405 U/ml
(positivo >15), C3 28 mg/dl (76-181),
C4 4,4 mg/dl (12-49), proteinuria/24
horas de 11 g y sedimento con hema-
turia. Se inicia tratamiento con pred-
nisona y micofenolato, y se han nece-
sitado cuatro antihipertensivos para
controlar la hipertensión arterial. Ob-
servamos la desaparición progresiva
de los edemas, así como una mejoría
de la función renal (creatinina 3
mg/dl y reducción de la proteinuria,
3 g/24 h). A los siete días de iniciado
el tratamiento el paciente refiere aste-
nia grave que prácticamente le impi-
de andar, estreñimiento y sensación
permanente de frío. El estudio tiroi-
deo muestra una tirotropina (TSH)
0,09 µU/ml (0,34-4,9), tiroxina T4 li-
bre 0,60 mg/dl (0,69-1,48), triyodeti-
ronina T3 libre 1,4 pg/ml (1,71-3,71),
triyodetironina reversa 0,19 ng/ml
(0,10-0,34) y anticuerpos tiroperoxi-
dasa (TPO) 6,92 U/ml (0-5,6). Las de-
terminaciones de gonadotropinas
(FSH, LH), prolactina, hormona del
crecimiento (GH), testosterona y so-
matomedina C (IGF-1) fueron norma-
les. La ecografía tiroidea y la reso-
nancia magnética (RM) de hipófisis
resultaron normales. Se inició trata-
miento con levotiroxina, observándo-
se la desaparición progresiva de la
clínica de hipotiroidismo y la norma-
lización de los niveles plasmáticos de
tiroxina libre.

Diversos estudios han referido que las
alteraciones de la función tiroidea son
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La asociación de lupus eritematoso
sistémico (LES) y alteraciones de la
función tiroidea ha sido comunicada
en diversos estudios. La alteración
que más frecuentemente se ha descri-
to es el hipotiroidismo primario. No
obstante, la presencia de hipotiroidis-
mo central en pacientes con LES es
muy infrecuente. Presentamos el caso
de un paciente con LES que, en el cur-
so de un brote de nefritis lúpica, de-
sarrolló un hipotiroidismo supratiroi-
deo grave.

Hombre de 33 años de edad diagnos-
ticado de LES el año 2000 a raíz de
estudio de poliartralgias y lesiones
cutáneas. En el 2001 presentó síndro-
me nefrótico puro. La biopsia renal
mostró una glomerulonefritis mem-
branosa (estadio V) que remitió de
forma absoluta con el tratamiento im-
munosupresor. En 2005 presentó un
rebrote de nefritis en forma de síndro-
me nefrótico impuro; se le realizó una
nueva biopsia en la que se detecto una
glomerulonefritis (GN) membranosa
que se acompañaba de necrosis y pro-
liferación en la mitad de glomérulos y
focos de fibrosis, así como de atrofia
intersticial (estadio 4-5). Tuvo una
respuesta parcial a diversos trata-
mientos inmunosupresores, y se esta-

más frecuentes en pacientes con LES
que en la población general1-4. El hipo-
tiroidismo primario, clínico y subclí-
nico, es la alteración más frecuente-
mente descrita. Dos recientes trabajos
que comparan a pacientes con LES y
un grupo control muestran una preva-
lencia de hipotiroidismo primario clí-
nico del 6 y del 14% y subclínico del
12 y del 17%, respectivamente5,6. La
prevalencia de hipotiroidismo clínico
en la población general occidental es
inferior al 1%. En función de la pre-
sencia de anticuerpos antitiroideos en
pacientes con LES e hipotiroidismo, la
mitad de casos tendrían un origen au-
toinmune y el porcentaje de positivi-
dad de anticuerpos antitiroideos en pa-
cientes con LES y eutiroidismo oscila
entre el 6 y el 47%.

Por otra parte, la mayoría de estos
estudios sugieren que no hay una
mayor prevalencia de hipertiroidis-
mo en pacientes con LES respecto a
la población general. Cabe destacar
que la asociación de LES e hipotiroi-
dismo central es excepcional. Los
casos descritos se han asociado a pa-
cientes con LES que presentan una
neurohipofisitis linfocítica que tam-
bién produce alteraciones en la se-
creción de otras hormonas, además
de las tiroideas7.

Teniendo en cuenta esta elevada aso-
ciación y que las manifestaciones clí-
nicas y analíticas del hipotiroidismo
pueden simular un brote lúpico8 suge-
rimos que se debe practicar estudio de
la función tiroidea a los pacientes
afectados de LES.
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