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Introducciéon

La nefropatia conocida como rifion en esponja,
rifion esponjoso, espongiosis o sindrome de Cac-
chi-Ricci, es una malformacién renal infrecuente
(1:5000 a 1: 20000), cn general no hereditaria, con
un patrén de aparicion bimodal: primero en la
adolescencia y luego en la 3° década de la vida (1-
3). Se trata de una entidad por lo general de cutso
benigno, de ahi que su diagnéstico suela hacerse
en forma incidental durante la realizacion de es-
tudios por imagenes, y que se asocia tipicamente
con acidosis tubular renal distal, nefrocalcinosis,
litiasis urinaria y pielonefritis recurrente (2-4).
En el ptesente reporte describimos un curioso
caso de espongiosis con un patron infrecuente de
presentacion clinica, no sélo por el hecho de cut-
sar con una insuficiencia renal cronica con severa
disminucién del filtrado glomerular, sino ademas
por poseer una paraddjica tendencia a la hipoka-
lemia en dicho contexto.

Caso Clinico:

Paciente género femenino de 44 afios de edad,
portadora de rifién en esponja diagnosticado
en base a estudio urotomografico 15 afios pre-
vios a consultar en nuestro centro, y carente
de adecuados controles evolutivos durante di-
cho lapso. Ademis, entre otros antecedentes
de importancia, la paciente poseia historia de:
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¢ Infecciones urinatias a repeticion.

* Dos embarazos a término sin complicaciones.
» Insuficiencia renal crénica (estadio V).

* Moderada hipokalemia.

+ Litiasis renal coraliforme con uro-obstruccion
(piélica y ureteral), la cual motivé la indicacion
de instrumentacion uroldgica (inicialmente co-
locacién de catéteres doble jota y posteriormen-
te litotomia), pese a la cual no se logrd mejorar
su marcada insuficiencia tenal. No se estudio la
composicion del cileulo.

Asimismo, dada la tendencia de la paciente a
presentar hipokalemia en el contexto de tan im-
portante reduccion del filtrado glomerular, y de
suceder esto en auscncia de otras causas que la
explicaran, tales como: la pérdida de potasio por
via intestinal (ausencia de diarrea o cuadro de ma-
labsorcion) y/o firmacos inductores de hipoka-
lemia (diuréticos, beta 2 agonistas, insulina, etc.),
se procedi6 entonces a estudiar la fisiologfa renal
(glomerular y tubular ) de la paciente mediante
pruebas de filtrado glomerular y funcién tubular
a fin de intentar explicar dicho fenémeno (Tabla
1).

Fue asi que pudo documentarse que la paciente
presentaba:

« insuficiencia renal avanzada (filtrado glomerulat
de 8 ml/min/1.73 m?).

» leve hiponatremia (134 mmol/1).
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» incapacidad de concentracion urinaria (osmola-
tidad utinatia matinal: 145 mOsm/1).

» acidosis mixrta: acidosis metabdlica hipercloré-
mica (GAP normal) con inadecuada respuesta
ventilatoria (pCO2 esperado: 28 mmHg vs pCO2
medido: 36 mmHg).

* leve hipokalemia (2.9 mmol/l) con una excre-
cion fraccional urinaria de potasio (EFK) relati-
vamente alta (EFK: 75%).

* Su estado nutricional era bueno y estaba bajo un
régimen dietético para nefropatia crénica: dieta
hiposddica e hipocarnica (0.8 g/kg/dfa de aporte
proteico).

En cuanto al resto de los electrolitos (calcio, fos-
foro, magnesio y acido arico) sus valores séricos
fueron normales y sus excreciones fraccionales
elevadas en un rango acorde al correspondiente a
una insuficiencia renal crénica con severa reduc-
cion del filtrado glomerular (Tabla 1).

Discusion

Desde el punto de vista fisiopatologico, el rifion
en esponja, es la consecuencia de una ectasia de los
conductos colcctores papilarcs de Bellini, la cual
conduce a la formacién de pequefios (microscéd-
picos) y grandes (macroscopicos) quistes medu-
lares, siendo actualmente la hipdtesis explicativa
mids aceplada para este fendmeno aquella que
atribuye esta malformacién a la disrupcién de la
intcrfasc entre ¢l brote ureteral v el blastermna me-
tanéfrico durante el desarrollo embrionario (3).
Degde el punto de vista clinico, la espongiosis
no cursa por lo general con hipertension arterial
ni suele evolucionar hacia la insuficiencia renal,
siendo sus principales complicaciones: la hiper-
calciuria normocalcémica (50%), la nefrocal-
cinosis (30%), la lidasis renal (60%), la acidosis
tubular renal distal (40%), la hematuria (30%) y
la urosepsis (35%) (1-5). Sin embargo, cuando la
espongiosis evoluciona a una insuficiencia renal
terminal, como en el presente caso clinico, lo hace
a través de alguno de los siguientes mecanismos:
la uro-obstruccion cronica secundaria a la estasis
papilar y/o cdlculos urinarios (noxa obstructiva)
y la pielonefritts cronica (noxa inflamatoria) (5).
Con respecto a aquellas alteraciones clinicas que
suelen acompafiar a esta entidad y que son pro-
ducto dec una disfuncion tubulo-intersticial, halla-
mos (1,6,7):
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*Acidosis tubular renal debida a disminucién en la
secrecién tubular (proximaly/ o distal) de protones
(algunos han postulado un mecanismo mediado
por un aumento en la reabsorcion distal de cloro),
Incapacidad para concentrar la orina por hi-
potonicidad medular (hecho reflejado por
la hipo-osmolalidad de la orina matinal),
* Tendencia a la hipokalemia (excepcional
en esta entidad) a raiz de la disminucién de
la reabsorcion tubular de potasio (Tabla 1)
En cuanto a otras caracteristicas, relatadas en
la literatura como propias de esta entidad, tales
como la presencia de hipocitraturia, hipercal-
ciuria y/o hiperoxaluria, ninguna de ellas fue-
ron documentadas en este caso clinico, ya que
sus valores fueron normales o lo elevadamen-
te esperados para el estadio de insuficiencia
tenal crénica que cursaba la paciente (Tabla 1).
En lo que respecta a la hipokalemia, es amplia-
mente conocido que en la insuficiencia renal cr6-
nica se produce, en consonancia con el descenso
del filtrado glomerular, un progresivo aumento
en la excrecion fraccional del potasio (y demas
electrolitos), lo cual es precisamente aquello que
permite a los pacientes insuficientes renales cto-
nicos mantener normales los valotes séricos de
potasio hasta etapas muy avanzadas de su nefro-
patfa (8,9). Sin embargo, llama la atencion en este
caso clinico la presencia de una excrecion frac-
cional de potasio (EFK) relativamente elevada, ya
que la excrecién fraccional que suele correspon-
detle a un filrado glomerular de alrededor de 8
ml/min/1.73 m? es de aproximadamente 70%,
habiéndose en este caso documentado una EFK
del 75% (Tabla 2). Este valor relativamente ele-
vado de EFK podtia explicar la tendencia obser-
vada en esta paciente a presentar hipokalemia en
el contexto de una severa caida del filtrado glo-
metulat. Debe tenerse en cuenta que, si bien la
diferencia entre el valor medido de EFK (75%)
y el tedricamente esperado segun la literatura
(70%) fue tan sélo de un 5%, esto no significa
que el valor esperado en esta paciente en parti-
cular no fuese mucho menor (<70%) y por ende
fuese mucho mayor la diferencia con respecto
a la EFK medida. Asimismo, ésta relativamente
alta potasiuria podtia atribuirse a una tubulopatia
(no s6lo distal sino incluso ademas proximal) tal
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Tabla 1: Parametros bioquimicos y fisiolégices

Parametros Valores Documentados Valores Normales
(reiterados) (sin nefropatia)
Creatininemia (mg/dl) 5.5 0.8-1.2
Uremia (mg/d) 145 20-40
Uricemia (mg/dl) 5.4 3.5-5.5
Clearance de creatinina 8 90-120
con cimetidina
(ml/min/1.73 m?)
Natremia (mmol/1) 134 135-145
Kalemia (mmoV/]) 2.9 3.5-55
Cloremia (mmol/l) 110 90-100
Calcemia (mg/dl) 8.6 8.5-10.5
Fosfatemia (mg/dl) 5.1 3.5-5.5
Magnesemia (mg/dl) 23 1.8-2.1
Ph 7.20 7.36-7.44
CO02 (mmHg) 36 38-42
Bicarbonatoe (mmol/1) 14 22-26
GAP sérico 8 10-14
EF 4cido tirico (%) 41.5 5-11
EF sodio (%) 36 0.5-1
EF potasio (%) 75 5-15
EF cloro (%) 4 0.7-1.2
EF calcio (%) 3.7 >0.8
Indice calcio - creatinina 0.06 >0.11
EF fasforo (%) 41 =20 7
EF magnesio (%) 11 2-4
Oxaluria (mg/dia) 31 <40
Citraturia (mg/dia) 308 >3350
pH urinarie (matinal) 7 4-5
Osmolaridad urinaria 145 906-1100
(restriccidn de 8 horas)
(mOsm/1)

EF: Excrecion fraccional

155



www.renal.org.ar

volumen 32 - n° 3 - 2012

vez ocasionada por las diversas noxas que sobre
los tabulos renales de esta paciente actuaron a
lo largo de su enfermedad (malformacion, uro-
obtruccion, litiasis renal, pielonefritis). Por otra
parte, la explicacion de este fendmeno a través
de un mecanismo de hiperaldosteronismo prima-
rio seria dificil de sostener dada la ausencia de

hipertensién e hipervolemia tanto en la historia
pasada como en la historia actual de la paciente.
Nos pareci6 interesante relatar el caso de una
apaciente portadora de rifién en esponja con se-
vero detetioro de la funcién renal y una paradojal
tendencia a la hipokalemia motivada por su aso-
ciacién a una tubulopatia perdedora de potasio.

Tabla 2: relacion entre el filtrado glomerular (FG) y la excrecion fraccional de

potasio (EFK)
FG (ml/min/1.73 m?) EFK (%)

120 5

75 10

50 25

30 45

8 70
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