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Sindrome de Schambelan
Una causa frecuente de hiperkalemia

Schambelan’s syndrome
A cause of hiperkalemia
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Resumen

Se informa el caso de un paciente diabético tipo 1 con hipertension arterial y disfuncion renal
moderada secundaria a nefropatia diabética, que venia en tratamiento con enalapril y que desarrollé
hiperkalemia. El manejo inicial convencional no tuvo éxito en la resolucién de la hiperkalemia y por el
contrario se presentaron cambios electrocardiograficos secundarios por lo que fue necesario llevar el
paciente a hemodidlisis. Luego de analizar los datos clinicos y de laboratorio se lleg6 a la conclusién de
que el caso era secundario a un hipoaldosteronismo hiporreninémico y se instauro la terapia sugerida
en estos casos con notable mejoria metabdlica. Este caso es un ejemplo de la importancia de tener en
cuenta otras causas no tan evidentes, pero si muy frecuentes, de hiperkalemia en pacientes con
disfuncion renal moderada a severa, especialmente cuando son diap&ttedgled Colomb 2005;
30: 36-39)
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Presentacion de un caso farmacoldégico previo incluia enalapril 40 mg/d, insulina N
Un hombre de 61 afios consulté a la Clinica Universita- 12U AM y 7U PM, levotiroxina 50 mcg/d, paroxetina 20

ria Bolivariana por astenia, adinamia y malestar general de mg/d y trazodona 50 mg/d.
una semana de evolucion. Tenia antecedentes de diabetes El paciente habia estado hospitalizado en esta institu-
mellitus tipo 1 desde hacia 20 afios, hipertension arterial cion un afio antes por una infeccién del tracto urinario.
desde hacia dos afios, hipotiroidismo primario y enferme- En ese entonces se habia documentado la presencia de
dad depresiva mayor desde hacia dos meses. Ademas habianfermedad renal crénica en estado 4, definida por una
sido sometido a una reseccion de colon sigmoide y depuracion de creatinina de 28 ml/min y proteinuria de
colostomia por voélvulo dos meses atrds. El tratamiento 1.2 g/24h.
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Al ingreso se describio un paciente asténico, con dismi- paciente cursaba con una acidosis tubular renal tipo IV
nucion marcada de la masa muscular, hemodindmicamente(RTA tipo 1V) o hipoaldosteronismo hiporreninémico, aso-
estable y sin hallazgos anormales al examen fisico. Los ciada a insuficiencia renal crénica agudizada.
resultados de los exdmenes de laboratorio fueron:
glucometria 142 mg/dL, hemoglobina 12.9 g/dL, recuento Discusion
leucocitario 7400/ml, recuento plaquetario 247000/ml, Entre 50 y 70% de los pacientes con hiperkalemia de
creatinina sérica 2.6 mg/dL, potasio sérico 6.1 mmol/l, causa no evidente (Tabla 1) asociada a enfermedad renal
sodio sérico 142 mmol/l, albamina sérica 3.1 g/dL, TSH leve a moderada tienen hipoaldosteronismo hiporreninémico
5.37 mUI/I. La depuracidn de creatinina en 24 horas fue de (1). Tal como ocurre en este caso, el grado de disfuncion
27 ml/min y la proteinuria 260 mg/24h. La ecografia renal no explica por si mismo la presencia de hiperkalemia
abdominal demostro rifiones de tamafio normal sin cam- y acidemia metabdlica hiperclorémica, las cuales usual-
bios importantes sugestivos de nefropatia cronica u obs- mente se presentan en pacientes con tasas de filtracion
truccion. glomerular inferiores a 20 ml/min. La persistencia de

Ante la sospecha de hiperkalemia inducida por enalapril hiperkalemia una vez suspendido el tratamiento con un
en paciente con disfuncién renal avanzada, se retir6 esteinhibidor de la ECA, abre el abanico de posibilidades
medicamento y se iniciaron medidas farmacoldgicas para diagndésticas que expliquen la situacion clinica en cualquier
reducir el potasio sérico. Al dia siguiente se logro reducirlo paciente con hiperkalemia.
hasta 5.08 mmol/l, pero un dia después en un nuevo control  Descrito por primera vez en 1972 por Morris Schambelan
de laboratorio se encontrd: potasio sérico 6.1 mmol/l, sodio (3) en una serie de seis casos de pacientes con hiperkalemia
135 mmol/l, cloro 113 mmol/l, calcio 9.2 mg/dL, fésforo inexplicada, el hipoaldosteronismo hiporreninémico es con-
4.7 mg/dL y paratohormona 34 pg/ml. Se inici6 manejo siderado una causa frecuente de hiperkalemia y tipicamen-
con resina de intercambio catiénico. En vista que el pa- te se asocia a acidemia metabdlica leve, con brecha aniénica
ciente habia estado con cifras tensionales bajas se realizanormal (hiperclorémica) en 50% de los afectados. Esta
ron otras determinaciones bioquimicas que incluyeron: condicién clinica ha sido denominada acidosis tubular re-
cortisol sérico 8 AM 47 mcg/dl; creatinina 2.1 mg/dL; nal tipo 4 y parece ser secundaria a un déficit en la excre-
BUN 59 mg/dL; gases arteriales con pH 7.28, bicarbonato cién urinaria de amonio, lo cual se ve reflejado por la
11.9 mmol/l, base exceso - 13 mmol/l, PCO2 25 mmHg, presencia de una brecha anidnica urinaria positiva, tal como
PO2 92 mmHg y brecha anidnica plasmética calculada 10. en el caso informado.

Los cuerpos cetdnicos en sangre fueron negativos a pesar

de que las cifras de glucemia eran erréticas. Se realizé un
electrocardiograma que demostré ondas T picudas en las
derivaciones precordiales. Por la presencia de acidemia o o
metabdlica, cambios electrocardiograficos y por un nuevo | " E?g?zorer:ilmiigwa o croniea (con Hiracion glomerular
control de potasio sérico en 6.9 mmol/l (repetido sin torni-
guete), se decidio llevar el paciente a hemodialisis urgente
sin ultrafiltrado. Estudios bioquimicos realizados unas ho-

Tabla 1. Causas de hiperkaliemia (2).

Il. Defectos en la secrecién tubular de potasio

A. Alteraciones del eje renina-angiotensina-aldosterona

ras antes de dializar al paciente evidenciaron una brechal 1. Hiporreninemia: asociada con insuficiencia renal (diabg-
L, . . . . . . tes mellitus, nefritis intersticial)
anionica urinaria de +2mmol/l [sodio urinario + potasio] —
. . 2. Trastornos en la funcién o activacién de la angiotensina |l
cloro urlnano). (inhibidores de la ECA, bloqueadores beta adrenérgicos)

Posteriormente llamaba la atencién que las cifras de

. L, . , . K , K X X 3. Hipoaldosteronismo
potasio sérico solo disminuian de forma transitoria, asi-

[©)

a. Con deficiencia de glucocorticoides (enfermedad d

mismo el hecho de que la relacidn entre BUN y creatinina Addissson, deficiencia enzimatica)

€ra casl _de 20:1! co_n volimenes F]I’.Iﬂ_arIOS b?.JOS, por IO b. Bloqueo de la sintesis de aldosterona (heparinp,

cual se hidraté agresivamente y se inici6 terapia con alcali deficiencia de 18-metiloxidasa)

(bicarbonato de sodio). Un estudio ulterior de funcién c.  Hipoaldoteronismo primario

renal demostré una depuraCién de creatinina de 42 ml/ B. Resistencia tubular a la accién de la aldosterona (hiperkalenfia

min. Los datos de la gasimetria arterial se normalizaron de origen tubular renal)

casi por completo (pH 7.37, HCO3 18 mmol/l, PCO2 30 1. Seudohipoaldosteronismo

mmHg, PO2 89 mmHg), asi como los valores de azoados 2. Hiperkalemia, hipertensién y funcién renal normal

(creatinina sérica 1.5 mg/dL y BUN 21 mg/dL) y potasio 3. Hiperkalemia con disfuncién renal leve a moderada cgn

4.47 mmol/l. Finalmente sdlo requirié tres sesiones de niveles plasmaticos de aldosterona variables (anemia fe
’ AP ., células falciformes, lupus eritematoso sistémico, trasplanfe

hemodialisis pues hubo resolucién del estado de renal, uropatia obstructiva, otros)

hlpefka|emla- 4. Inhibicién farmacolégica de la accién tubular de |

Con los datos de la historia clinica y la evolucion de los aldosterona en el tibulo distal (espironolactong,

triamtereno, amilorida, pentamidina, trimetoprim)

parametros bioquimicos se llegd a la conclusién de que el

Acta Mep CoLoms VoL. 30 N° 1 ~ 2005 37



N. Lépez, G. Marin

Los mecanismos fisiopatoldgicos propuestos para expli- dencian acidemia metabdlica con brecha aniénica normal
car el estado de hiporreninemia incluyen dafio del aparato (no se acumulan aniones no mesurables) y si esta levemen-
yuxtaglomerular, presencia de disautonomia simpética, al- te aumentada, deberia correlacionarse con la presencia de
teracion de la produccién renal de prostaglandinas o defec-una falla renal mas avanzada (acumulacion de urea y
tos en la conversion de pro-renina a renina (4). Aunque por fosfatos). En presencia de una brecha aniénica urinaria
definicién, la mayoria de los pacientes con hipoaldos- positiva debe considerarse que existe una alteracién en la
teronismo hiporreninémico tienen una baja actividad de génesis del amonio urinario que conduce a pérdidas renales
renina plasmatica, ésta puede ser normal en algunos, lode bicarbonato (7). Un valor de pH urinario mayor de 5.5
cual no hace pensar que existan otros factores adicionalesdurante el episodio de acidemia no descarta la presencia de
Asi ciertos casos pueden ser explicados por un estado deRTA tipo IV ya que éste es el fendmeno esperado en el caso
retencion de sodio con expansion de volumen y una supre-de una RTA dependiente de voltaje de manera aislada o
sion secundaria de renina y aldosterona (5). La mayor parte asociada con hipoaldosteronismo (8) (Tabla3).
de los pacientes con esta entidad tienen nefropatia diabética La acidosis tubular renal distal con hiperkalemia puede
(por defecto en la conversién de prorrenina a renina activa) diferenciarse del hipoaldosternismo aislado porque las con-
o nefritis tbulo intersticial (1), aunque también ha sido centraciones de renina y aldosterona plasméticas estan ge-
descrito en casos de otras tubulopatias intersticiales, lupusneralmente elevadas o son normales. Sin embargo, la
eritematoso sistémico, enfermedad de Graves, uropatiadeterminacion de renina y aldosterona no se realiza de
obstructiva, anemia de células falciformes, amiloidosis, rutina en la practica clinica porque se requieren condicio-
pacientes trasplantados y en el sindrome de inmunode-nes estandarizadas (de pie y supino, con estado de
ficiencia adquirida. Adicionalmente algunos medicamen- hidratacion 6ptimo), son costosas, los resultados tardan en
tos también pueden ocasionar defectos tubulares que sepromedio una semana y generalmente no son Utiles para
manifiesten como acidosis tubular renal distal. guiar el tratamiento. Por ello se considera que ante la

El paciente tipico es un anciano con insuficiencia renal sospecha de hipoaldosteronismo hiporreninémico secunda-
leve a moderada asociada a acidemia metabdlica (Tabla 2).rio a diabetes mellitus o nefritis tibulo intersticial no es
Sin embargo, como ya se menciond, una de las caracteristi-estrictamente necesario hacer estas determinaciones (7).
cas claves del diagnoéstico es el hecho de que tanto la Cuando el contexto clinico no es clasico, deberian orde-
hiperkalemia como la acidemia metabdlica estan es despro-narse otras pruebas para descartar la presencia de otras
porcién para el grado de disfuncion renal. Hasta 30% de enfermedades que se asocien con hipoaldosteronismo
estos pacientes cursan con hipertensién, por lo cual el hiporreninémico como las mencionadas previamente. Los
hallazgo de valores bajos de renina sugieren una forma deestudios de ultrasonido abdominal son de importancia para
hipertension dependiente de volumen y en general esto esdeterminar el tamafio de los rifilones y descartar la presencia
mas frecuente en los pacientes con enfermedad glomerularde obstruccion de las vias urinarias.

(Vg. nefropatia diabética) que intersticial. El tratamiento de los pacientes con RTA tipo IV depen-

Ante la presencia de hiperkalemia en un paciente con de de la severidad de la hiperkalemia (6), que caracteristi-
enfermedad renal crénica leve a moderada, deben descar-
tarse la presencia de seudohiperkaliemia (trombocitosis,

o - .. Tabla 3. Estudio diagnésti idosis tubular renal (6).
leucocitosis, toma de muestra con torniquete) y de insufi- 12°2 3 Fstudio diagnostico en acidosis tubular renal (6)

ciencia suprarrenal. Los gases arteriales usualmente evi-
Tipo de acidosis tubular renal
. - . . . I Proximal Distal Disfunci6n
Tabla 2. Caracteristicas clinicas del hipoaldosteronismo hiporreninémico (6). (tipo 1) clasica distal
(tipo 1) generalizada
. . i I\
Caracteristica Frecuencia (%) (tipo V)
. P i éri Baj Baj Al
Edad promedio, 65 afios otasio sérico ajo ajo to
. . . - pH urinario
Hiperkalemia asintomatica 75 durante acidemia <5.5 >5.5 <55 0 >55
Debilidad muscular 25 Carga neta urinaria Positiva Positiva Positiva
Amitmias cardiacas 25 Lesién de Fanconi Presente Presente Ausente
Acidemia metabdlica hiperclorémica >50 Fraccién de excrecié
Enfermedad renal crénica 70 de bicarbonato >10-15% <5% <5-10%
Diabetes mellitus 50 U-B PCO2* Normal Bajo Bajo
Trastornos cardiacos Respuesta
a la terapia Incompleta Completa Incompleta
Arritmias 25 o . . . o X
Caracteristicas Sindrome de Nefrocalcinosis| Insuficiencia
Hipertension arterial 75 asociadas Fanconi hiperglobulinenfia  renal
Falla cardiaca 50 * Relacién de la presion de CO2 entre la orina y la sangre
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camente no es severa en este trastorno. No obstante, esal y vigilar el uso de medicaciones que alteran el eje
necesario tener en cuenta la necesidad de hemodidlisis,renina-angiotensina-aldosterona, especialmente anti-
especialmente cuando existen alteraciones electrocardio-inflamatorios no esteroideos, bloqueadores beta, inhibidores
graficas asociadas como en este caso. El uso de diuréticogle la ECA y antagonistas del receptor de angiotensina Il.
de asa es indicado en aquellos pacientes con sobrecarga Una vez suspendidas todas las medicaciones causantes de
hidrica o euvolémicos, ya que en el paciente descrito hubie- hiperkalemia y las fuentes exdgenas de potasio, la persisten-
sen sido contraproducentes. La terapia con alcali aumentacia de hiperkalemia en un paciente con enfermedad renal
la cantidad de bicarbonato que ingresa al tubulo distal e crénica avanzada, con depuracion de creatinina superior a 20
incrementa la eliminacion urinaria de potasio, convirtién- ml/min, debe alertar sobre la presencia de hipoaldosteronismo
dola en la terapia indicada en presencia de acidemia severahiporreninémico. Esta es una condicion tratable y con alto
(bicarbonato menor de 16 mmol/L) o en pacientes riesgo de generar un trastorno metabdlico con alteraciones
deshidratados en los que estan contraindicados los diuréti-cardiacas potencialmente mortales.
cos. La eficacia de las resinas de intercambio iénico es
variable en este grupo de pacientes, pero se sugiere iniciar- Referencias
las como parte del manejo de la hiperka|emia. 1. DeFronzo RA Hyperkalemia and hyporeninemic hypoaldosteronisidney
. . Int 1980;17:118-134

El uso de fludrocortisona debe considerarse como una 4 . . .

X . A A 2. Perazella MA, Rategar A. Disorders of potassium and acid—base metabolism in
terapia de tercera linea ya que se requieren dosis altas en  association with renal disease. En: SchR¥Y, ed. Diseases of the kidney and
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f A4 [ endocrinology and metabolism 3a ed. Philadelphia: Lippincott Williams &
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h_|perte_nS|on y IIevar_ a so_brecarga de volumen, lo cual e_S _Un 5. Holland OB. Hypoaldosteronism: disease or normal respohs&hngl J Med
riesgo importante si se tiene en cuenta que esta condicion  1991324488-489
es propia de pacientes ancianos con reserva miocérdicaﬁ- DuBose JD Jr.Acid base disorders. En: Brenner BM, ed. The kidney, 72 ed.
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No sobra enfatizar la importancia de mantener un ade- 8. Kurtzman NA. Renal tubular acidosis syndrom8suth Med J 200®3:1042-
cuado control metabdlico cuando existe diabetes mellitus, = %3

. . . . . . L 9. Rodriguez-Soriano J Renal tubular acidosis: the clinical entidyn Soc Nephrol
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