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RESUMEN

Introduccion: se describen los casos de dos pacientes con fibrosis quistica (FQ) con alcalosis
metabolica hipoclorémica: uno con diagnéstico de novoy otro con una recaida.

Casos clinicos: pacientes de 6 y 9 meses que consultan por tos, fiebre y disnea. El primero
con sindrome bronco-obstructivo recurrente (SBOR), el segundo con FQ conocida. Examen
fisico: dificultad respiratoria, deshidratacién y desnutricion. Gasometria: alcalosis metabdlica,
hipokalemia e hipocloremia graves. Se tratan con cloruro de sodio y potasio. Hay mejoria
del desequilibrio electrolitico y del estado acido-base. No se documentan pérdidas renales o
gastrointestinales de cloro y se diagnostica sindrome pseudo-Bartter. Los electrolitos en sudor
de ambos pacientes son elevados. Se diagnostica alcalosis metabolica por FQ.

Conclusion: la alcalosis metabdlica puede ser la manifestacion inicial en ninos con SBOR vy talla
baja con sospecha de FQ); igualmente puede hacer parte de una exacerbacion aguda en pacientes
conocidos con FQ. Con su reconocimiento y tratamiento oportunos disminuye la morbilidad.
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SUMMARY

Hypochloremic metabolic alRalosis as presentation of cystic fibrosis. Report of two cases

Introduction: We describe the cases of two patients with hypochloremic metabolic alRalosis
either as the initial presentation of cystic fibrosis (case 1) or as part of a second cystic fibrosis
exacerbation (case 2).
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Clinical cases: Two patients, 6 and 9 months old, were
brought to the hospital because of cough, fever, and
dyspnea. The first had a syndrome of recurrent bron-
chial obstruction, without the diagnosis of CF on ad-
mission. Both presented with difficulty for breathing,
dehydration, and malnutrition. Arterial blood gases
showed metabolic acidosis, hypoRalemia, and severe
hypochloremia. Treatment with sodium chloride and
potassium improved their electrolyte balance and
acid-base status. They did not have renal or gastroin-
testinal losses of chloride. CF and pseudo-Barter’s
syndrome were diagnosed. Conclusion: Metabolic
alkalosis can be the initial manifestation of CF in in-
fants with recurrent bronchiolitis and short stature
suspicious of having CE It can also be the expression
of an acute exacerbation in patients with Rnown CE
Opportune diagnosis and treatment are important to
decrease morbidity.
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INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es la enfermedad hereditaria
autosdmica recesiva mas frecuente en la raza blanca.
Su prevalencia varia entre los diferentes grupos étni-
cos: es mas alta en los caucasicos (1:2.000 a 1:3.000
nacidos vivos) que en la poblacién hispana (1:11.500
nacidos vivos), en los afroamericanos (1:15.000 naci-
dos vivos) y en los asidticos (1:31.000 nacidos vivos)
(1-3). Se desconoce la incidencia en Colombia. Se han
identificado mds de 1.604 mutaciones para la presen-
tacion de la enfermedad (4,5).

La presentacion clinica habitual de los pacientes con
FQ se caracteriza por enfermedad pulmonar cronica,
deficiencia pancredtica, desnutricion y concentracio-
nes altas de electroélitos en el sudor (6). Los pacientes
se presentan con todos o algunos de los anteriores
rasgos y con menor frecuencia con solo uno de ellos,
como las alteraciones en los electrélitos sanguineos.
Las alteraciones del cloro son un ejemplo de estas'y
en particular la alcalosis metabdlica hipoclorémica es
una de las manifestaciones posibles, aunque es infre-
cuente como forma de presentacién inicial y por ello
puede ser un gran reto diagndstico para el clinico que

se enfrenta a este trastorno del medio interno (7-9). A
continuacién describimos los casos de dos pacientes
con FQ, a saber: uno con falla del medro, deshidrata-
cién y desequilibrio hidroelectrolitico (alcalosis me-
tabdlica hipoclorémica e hipokalémica); el, otro con
diagnéstico reciente de FQ, presentd una descom-
pensacion grave por un trastorno electrolitico.

Caso1

Paciente de 6 meses con antecedente de sindrome bron-
coobstructivo recurrente desde los 2 meses y medio de
vida, que habia estado hospitalizado en tres ocasiones
por exacerbacion de los sintomas bronquiales. Hijo tini-
co, residente en el municipio de Segovia, departamento
de Antioquia, Colombia (clima cdlido y htimedo), ali-
mentado con lactancia materna y con formula lactea
de primer semestre, sin ingesta de medicamento alguno
ni historia de consanguinidad entre los padres.

Fue Illevado a consulta por un cuadro clinico de 15
dias de evolucion de tos productiva, fiebre y disnea
progresiva. Al examen fisico se hallaron: pulso de 140
por minuto, frecuencia respiratoria de 59 por minu-
to, presion arterial de 97/68 mm Hg, satO, de 94%
(con oxigeno suplementario a 2 L/min), temperatura
36 °C, peso 4.800 g, talla 62 cm. Valoracion nutricio-
nal segun los estdndares de la Organizacion Mundial
de la Salud (OMS): Peso/talla: - 3,4 DE (desnutricion
aguda grave), mucosas secas, 0jos hundidos y sudo-
racion profusa. Presentaba retracciones intercostales
y a la auscultacion, sibilancias y crépitos en ambos
campos pulmonares. Se decidié hospitalizarlo para
corregir la deshidratacion, iniciar el protocolo de re-
cuperacion nutricional recomendado por la OMS y
estudiar y tratar su cuadro broncoobstructivo recu-
rrente. La gasimetria del ingreso (dia 1) mostré al-
calosis metabdlica, hipokalemia e hipocloremia pro-
fundas (tabla 1); creatinina de 0,3 mg/dL y nitrogeno
ureico en sangre 9 mg/dL. Se inici¢ hidratacién con
solucién de dextrosa al 2,5% y cloruro de sodio al
0,45% a razon de 70 mL/Rg/dia con reposicion de po-
tasio IV 3 mEq/kRg/dia adicional a los requerimientos
diarios; ademas, alimentacién con férmula lactea
F-75 a razén de 80 Kcal/kRg/dia (segtin el protocolo de
la OMS). Persistieron la alcalosis metabdlica, la hi-
pocloremia y la hipokalemia. Los niveles de potasio
y cloro en orina ocasional fueron normales (tabla 1,
dia 2), al igual que los niveles séricos de aldosterona
y renina, con lo cual se descartaron las pérdidas de

357

IATREIA VoI 26(3) julio-septiembre 2013



electrélitos por via renal y el sindrome de Bartter. Al
cuarto dia de tratamiento tuvo mejoria de su esta-
do de hidratacién, buena respuesta al tratamiento
broncodilatador y correccién de la alcalosis, por lo
cual se redujeron los liquidos endovenosos a 30 mL/
Rg/dia, se dejaron por dos dias méas y se aumenta-
ron los aportes caléricos de la féormula F75. Al octa-
vo dia persistia la hipocloremia (tabla 1), por lo que
se solicitaron niveles de electrélitos en sudor cuyos
resultados fueron, en dos exdmenes independientes,
71y 102 mmol/L. En el estudio genético se encontrd

una mutacioén en R334W heterocigoto. Se hizo diag-
noéstico de FQ y se inicié inhaloterapia con dornasa
alfa, intensificacién de la terapia respiratoria y ne-
bulizaciones con solucién salina hipertonica al 3%,
con notoria mejoria de los sintomas respiratorios. Se
adicionaron enzimas pancreaticas a la dieta con lo
que hubo rdpida ganancia de peso. Mejoraron Ios ni-
veles plasmaticos de cloro y potasio con correcciéon
de la alcalosis metabdlica inicial, por lo cual se di6
de alta con tratamiento ambulatorio para su FQ y
seguimiento.

Tabla 1. Gasimetria del primer paciente

Parametros Dia1
pH 7,503
PCO, (mm Hg) 67
HCO, (mmol/L) 35,9
Na* (mmol/L) 134
K* (mmol/L) 2,89
Cl-(mmol/L) 77,9
BA* (mmol/L) 23
DIF* (mmol/L) 59

Cl en orina (mmol/L)

K en orina (mmol/L)

*BA: brecha anidnica. *DIF: diferencia lones fuertes -

Caso 2

Paciente de 9 meses de edad a quien se le hizo el diag-
noéstico de FQ en el primer mes de vida (electrélitos
ensudor: 117y 115 mmol/L), con afectacidon pulmonar,
gastrointestinal por malabsorcion y falla del medro. En
tratamiento con dornasa alfa, enzimas pancredticas
y soporte nutricional. No habia recibido tratamiento
diurético ambulatorio. Hija Gnica, residente en clima
templado en la ciudad de Medellin, alimentada con
lactancia materna exclusiva hasta los 3 meses, a partir
de esa edad se adiciond féormula de primer semestre.
No hay historia de consanguinidad entre los padres.

Consultd por cuadro clinico de un dia de evolucién
de dificultad respiratoria progresiva, tos y fiebre
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Dia 2
7,567
59,7
39,8
134
2,98
82,9
15
55
28
9

Dia4 Dia 8 Dia 14
7,487 7,387 7,405
56 57 50
38 35 39
140 140 139
3,7 5 3,5
89 99 100
16 11 35
54 46 42,5

cuantificada. Al examen fisico se hallaron: frecuencia
cardiaca de 150 por minuto, frecuencia respiratoria
de 60 por minuto, presién arterial de 85/45 mm Hg,
satO,de 84%, bien perfundida, pero con algin grado
de deshidratacién y con gran esfuerzo respiratorio,
asi como movilizacion de secreciones y sibilancias
en ambos campos pulmonares. Se decidid hospita-
lizar para hidratacién venosa, terapia broncodila-
tadora, control de secreciones y estudio de posible
infeccién intercurrente. En la gasimetria inicial se
observd alcalosis metabdlica grave, con hiponatre-
mia, hipocloremia e hipokRalemia (tabla 2). Su fun-
cién renal era normal para la edad. Se inicié hidra-
tacién venosa con solucién salina normal al 0,9% a
razén de 50 mL/kg/dia y reposicién de potasio con 30
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mmol/L de solucién parenteral. Se encontré en la ra-
diografia de térax una imagen sugestiva de neumonia
y se inici6 tratamiento antibidtico con ampicilina sul-
bactam. Se descartaron las pérdidas de cloro por via
gastrointestinal (no hubo vémitos ni se usaron sondas
gdstricas), asi como las renales (los niveles de potasio
y cloro en orina ocasional estuvieron en los rangos

normales). Persistid la hipocloremia en los primeros
tres dias con mejoria lenta de sus niveles (tabla 2). Se
logré mejoria del pH con la reposicion progresiva de
las pérdidas y al alcanzar una hidratacién adecuada.
Cumplio 10 dias de su esquema antibidtico y se logrd
controlar las secreciones, por lo cual se di6é de alta
con el tratamiento ambulatorio habitual.

Tabla 2. Gasimetria del segundo paciente

Parametros Dia1
pH 7,578
PCO, (mm Hg) 62
HCO, (mmol/L) 54
Na* (mmol/L) 120
K* (mmol/L) 2,5
Cl-(mmol/L) 45
BA* (mmol/L) 23,5
DIF* (mmol/L) 77,5

Cl-en orina (mmol/L)

K* en orina (mmol/L)

*BA: brecha anionica. * DIF: diferencia lones fuertes -

DISCUSION

La falla en el medro y los trastornos hidroelectroliti-
cos de los lactantes se presentan por multiples causas,
pero la deshidratacion hipoclorémica con alcalo-
sis metabdlica es infrecuente (6,7,10). Se ha descrito
principalmente en los casos de vomito recurrente por
un sindrome pilérico, vémito persistente de diversa
etiologia, drenaje del contenido gastrico (por sondas
gastricas) con inadecuado reemplazo de las pérdidas,
ingesta de alcalis en estados asociados a hipokalemia
(hiperaldosteronismo), pérdida excesiva de cloro por
la piel en la FQ, pérdida urinaria por diuréticos o por
sindrome de Bartter y, menos frecuente atn, diarrea
perdedora de cloruros (1,7,11-13).

En la busqueda de la etiologia, las clasificaciones de
los pacientes con alcalosis metabdlica se han basa-
do precisamente en el comportamiento del cloro y

Dia 2 Dia 4 Dia 6
7,415
62,9
39
132 134 139
2,9 3,97 3,5
76 85 105
13,9
58,9 52,9 37,5
39
524

por ello se ha utilizado la brecha anidnica urinaria
(BAU), que se determina por la cantidad de cloro eli-
minado por via urinaria; también se ha utilizado la
medicion aislada del cloro en la orina (para el caso
de la BAU, si esta positiva, la pérdida de cloro es baja
o normal, y si es negativa, la pérdida urinaria es ele-
vada, y para el caso de la medicion aislada de cloro
urinario, hay pérdida renal de este anidn si es mayor
de 20 mmol/L) (14,15). Asimismo, se ha utilizado para
clasificar la alcalosis la respuesta a la administracion
de cloro exdgeno: cloro-sensible, si el paciente res-
ponde a esta administracion, y cloro-resistente en
caso contrario) (14,15). Por lo general, los pacientes
con enfermedades cuya pérdida de cloro tiene etio-
logia renal (por alteracion tubular intrinseca o por
efecto mineralocorticoide) se caracterizan por BAU
negativa y por ser cloro-resistentes. Por el contrario,
el resto de las enfermedades (pérdidas extrarrenales
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como las gastrointestinales o cutaneas o el déficit en
la ingesta) se caracterizan por tener BAU positiva y
ser cloro-sensibles (16,17).

Los casos que describimos se caracterizaron porque
su presentacion fue una hipocloremia importante
y en consecuencia alcalosis metabdlica e hipoRale-
mia. Ambos tenian una pérdida de cloro que se es-
tudié exhaustivamente hasta determinar que no era
renal, es decir, fueron casos de BAU positiva y, como
se observd en los reportes de los estudios paraclini-
cos durante su evolucion, mejoraron con la admi-
nistracién de cloro mediante solucion salina, o sea,
que eran cloro-sensibles. Es importante sefialar que
en estos dos casos no se contd con la posibilidad de
determinar el sodio urinario, pero, dado que el valor
del cloro urinario era casi normal (28 mmol/L), se
asumid que el sodio urinario seria normal, lo que
equivaldria a la BAU positiva antes descrita. Ante
esta clasificacion, las posibilidades para considerar
eran la pérdida gastrointestinal, el déficit en la inges-
ta y la pérdida cutanea. Teniendo en cuenta que no
hubo ninguna pérdida gastrointestinal observable
pues los pacientes no tenian vémitos incoercibles,
ni diarreas de gasto elevado, ni sondas géastricas, la
opcion restante era la pérdida por la piel. EI primer

paciente fue un reto porque no se tenia el diagnds-
tico de FQ y se llegd a él siguiendo los lineamientos
del estudio de la alcalosis metabdlica. En el segundo
paciente existia ya el antecedente de la FQ, y por
ello, al descartar las otras enfermedades, la pérdida
cuténea fue la causa clara.

Esta forma de presentacién del paciente con FQ se
denomina pseudo-Bartter (PB) (1,6,10,13,18,19), por
su semejanza en cuanto a los pardmetros bioquimicos
a la profundidad de Ia alcalosis sin pérdida gastroin-
testinal demostrada, pero se diferencia del verdade-
ro sindrome de Bartter en que el cloro en la orina es
bajo (menos de 20 a 30 mmol/L), la BAU es positiva, no
hay poliuria y es cloro-sensible (20). En 1951, Kessler
y Anderson describieron una complicacién aguda de
la FQ causada por la pérdida masiva de electrdlitos
durante una temporada calurosa y la denominaron E/
sindrome de postracion por calor (12,21).

Sin embargo, se deben considerar otras causas de
pseudo-Bartter (PB) porque, como se vera mas ade-
lante en los casos asociados a fibrosis quistica, las ma-
nifestaciones clinicas son escasas, lo cual dificulta el
diagnostico, como ocurrid inicialmente en el caso 1
(tabla 3) (22-26).

Tabla 3. Causas de pseudo-Bartter

Neonato con restriccion del crecimiento intrauterino

Prematuros de madres con trastornos hidroelectroliticos periparto

Abuso de laxantes
Diarrea aclorhidrica congénita de la infancia
Uso excesivo de diuréticos de asa o tiazidicos

Enfermedad de Hirschsprung

Cualquier causa de hiperémesis aguda grave o cronica: hiperplasia pildrica, obstruccién intestinal,

malrotacion intestinal, anorexia nerviosa

Enfermedad poliquistica renal
Uso de gentamicina
Fibrosis quistica

Esta tabla se construyd con base en las referencias 22-26
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Se ha definido Ia alcalosis metabdlica como la pre-
sencia de un pH en la sangre de 7,45 0 més y el ex-
ceso de alcalis en el suero (bicarbonato mayor de 24
mmol/L) en ausencia de insuficiencia respiratoria,
por lo que se excluye la compensacion metabdlica de
las alteraciones de las vias respiratorias. Se ha defini-
do la hiponatremia como el sodio en el suero de 135
mmol/L o menos, y la hipocloremia, como el cloruro
del suero de 99 mmol/L o menos (6,10).

Esta forma de presentacion de la FQ se ha asocia-
do a mutaciones con funcién parcial, superior al
10%, de la actividad de la proteina transportadora
transmembrana de la fibrosis quistica (CFTR) en la
membrana celular, con lo que podria presentarse su-
ficiencia pancreéatica con leve compromiso pulmo-
nar (1). Por lo anterior, algunos pacientes se pueden
diagnosticar en edades superiores a las habituales, o
incluso en la vida adulta, y en algunos casos con po-
cas manifestaciones pulmonares (1,8,9,21). Cuando
el nivel de actividad de Ia proteina es inferior al 5%
se pueden observar manifestaciones mas tipicas de
la enfermedad (1,27).

Como se menciond, esta forma de presentacién es in-
usual tanto en el momento del diagndstico como en
el seguimiento y la evolucién del paciente ya diagnos-
ticado (2,6,13,28). Se puede presentar en ambos sexo0s
y el genotipo implicado con mayor frecuencia es la
mutacion delta AF508 (19,29). Otras mutaciones invo-
Iucradas son T338I, D110E, F311L y D110H (20,29,30).
En una cohorte de nifilos con FQ y PB en Turquia (6) el
diagnostico se hizo en promedio a los 3 meses (rango
1-8,5 meses) y no se encontrd diferencia en el pro-
noéstico segin la edad o el sexo, pero identificaron el
voémito y la hiporexia como posibles predictores para
el diagnostico temprano de PB en pacientes meno-
res de 4 afnos. Se ha descrito una incidencia de 12%
a 18% de PB en los pacientes con FQ (19,28,31). En
un estudio en Qatar (32) describieron las formas de
presentacién de 45 pacientes con FQ, en un periodo
de 12 afos, y hallaron que la alcalosis metabdlica con
trastornos electroliticos o sin ellos fue mads frecuente
de lo que usualmente se cree: 38%. La frecuencia de
presentacién es igual en los meses de verano y en los
de invierno posiblemente por el uso en estos Gltimos
de ropas pesadasy calurosasy por el recalentamiento
de las casas, o que favorece la pérdida de cloro por
el sudor (6,33).

El déficit de sodio (Na*) y cloro (CI) en el paciente
con FQ se debe a la pérdida excesiva de estos elec-
trolitos en el sudor sin suplemento adecuado de sal.
Un nifio con FQ puede perder diariamente més de 80
mmol/L de sodio, 100 mmol/L de cloro y 40 mmol/L
de potasio (11,13,20,21,34). Velde (35) ilustré cémo la
sudoracién excesiva resultante de la abstinencia de
heroina fue la tnica explicacion ldgica para la alca-
losis metabdlica que presentd un nifio con FQ en un
ambiente no caluroso (35). El cloro también se puede
perder en cantidades importantes por la diarrea, en
los nifos con FQ, como se describié en dos pacien-
tes con ileo meconial e ileostomia (20,36). Estas alte-
raciones en los electrolitos llevan a disminucién del
volumen extracelular, estimulando el sistema renina-
angiotensina-aldosterona, la hormona antidiurética y
el sistema simpético, lo que genera un aldosteronismo
secundario y, por lo tanto, aumento de la reabsorcion
de Na*, CI'y H O en el tubulo colector y excrecion de
K* e H*, dando Iugar a la alcalosis metabdlica hipoclo-
rémica hipokalémica. La anorexia y la disminucion de
la ingesta de liquidos llevan a mayor déficit hidricoy a
un aumento secundario en la reabsorciéon de Na*, CI,
H,0 y HCO, en el tubulo proximal con disminucion
de la liberacion de Na* en los segmentos maés distales,
lo que explica el ahorro de sodio. Ademas, cuando se
presenta hipokalemia el balance intracelular de K* es
negativo, lo que significa entrada de Na* e H* a las
células para reemplazar este déficit, agravandose aun
mas la alcalosis metabdlica. La hipokRalemia manteni-
da produce una pérdida temporal de la capacidad de
concentracién renal, con perpetuacion del trastorno
metabodlico (1,5-7,9,11,13,20,27). La hipoalbuminemia
también podria contribuir a la alcalosis metabdlica
porque la albimina es un &cido débil no volatil; por lo
tanto, es probable que la desnutricion cronica ayude a
dicho trastorno electrolitico (37,38). En el caso de los
pacientes no obtuvimos los niveles de albumina, que
podrian haber influido en el desequilibrio dcido-base.

El PB puede presentarse de forma aguda o cronica.
En la primera, el proceso suele ser muy sintomatico
relacionado con episodios de vémitos y con tempera-
turas ambientales elevadas, mientras que la segunda,
por la clara adaptacion, suele ser menos llamativa y
sus sintomas bastante inespecificos. Las pérdidas de
cloro y sodio por el sudor en los momentos de exa-
cerbaciéon por episodios importantes de calor pueden
llegar a ser hasta de 80-100 mmol/L por dia (1).

361

IATREIA VoI 26(3) julio-septiembre 2013



El PB es muy infrecuente en adolescentes y adultos
con FQ. Los afectados mds a menudo son los meno-
res de un ano alimentados al pecho o con férmulas
bajas en sodio. La deshidratacion es usualmente leve
y se pueden encontrar anorexia, apatia, irritabilidad,
fiebre, deshidratacion, pérdida de peso y retardo en el
crecimiento. Puede haber antecedentes de episodios
similares y de sintomas digestivos o respiratorios y, en
las formas mds crénicas, a menudo hay retardo del
crecimiento (1,10,13,16,19-21).

La displasia broncopulmonar (DBP) puede ser un fac-
tor de confusién en el diagnéstico diferencial de los
nifos con alcalosis metabdlica y enfermedad pulmo-
nar cronica, porque estos ninos pueden presentar di-
cho trastorno por recibir de forma crénica diuréticos
de asa o tiazidicos, lo que genera pérdida de cloro uri-
nario. Ademas, los niflos con antecedente de prema-
turidad suelen tener dificultades para una sudacidén
adecuada lo que dificulta en ellos la prueba de sudor
para efectuar el diagnoéstico. En casos de nifios con
DBP y alcalosis metabdlica en los que se quiere des-
cartar PB y, por ende, FQ, se recomienda la medicion
del tripsindgeno inmunorreactivo y de la diferencia
de potencial nasal (3,38).

El reconocimiento de estos pacientes debe ser tem-
prano porque la alcalosis metabdlica disminuye Ia
concentracion del calcio ionizado, causando espas-
mos musculares, tetania y convulsiones; ademas,
puede presentarse hipoventilacién por disminucién
de los impulsos respiratorios, lo que predispone a
atelectasias; incluso pueden presentar insuficiencia
respiratoria grave (6). En los pacientes con alcalosis
metabolica grave el gasto cardiaco disminuye, Ia re-
sistencia vascular periférica aumenta y las arritmias
cardiacas pueden ser refractarias, lo que se suma a
trastornos del aprendizaje y el lenguaje (6). Se ha
visto que el componente de alcalosis metabdlica en
adultos con FQ en el momento de la exacerbacion
respiratoria es importante porque contribuye a la in-
suficiencia respiratoria hipercapnica (37).

Los pacientes con PB desarrollan una pérdida im-
portante de sodio y de volumen en forma simulta-
nea a la pérdida de cloro y, por ende, al desarrollo
de la alcalosis metabdlica. En consecuencia, en el
tratamiento debe tenerse en cuenta la reposicién de
cloro con una adecuada cantidad de volumen asi
como la de potasio (6,20).
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Teoria de Stewart, una mirada diferente

La diferencia de iones fuertes (DIF), como su nombre
lo indica, es la diferencia matemética entre los ca-
tiones fuertes y los aniones fuertes. Un ion fuerte es
el que se encuentra completa o casi completamen-
te disociado en la solucién (en este caso, los liquidos
corporales importantes en el organismo): sodio, po-
tasio, cloro, calcio, magnesio y lactato (39). Algunos
autores han considerado que la suma de los cationes
de Mg** y Ca** se resta del lactato, y el valor resultan-
te es cercano a cero (cuando no hay hiperlactatemia
importante), por lo cual proponen una férmula maés
abreviada sin incluir estos iones:

DIF = ([Na*] + [K*]) - [CI]

El valor normal de la DIF oscila entre 38 y 42 mEq/L.
La DIF es una de las tres variables independientes
(descritas hace casi 30 afios por Peter Stewart, junto
con los acidos débiles totales y la presiéon parcial de
CO,), con efecto directo sobre la disociacion del agua
corporal. Una alteracién en esta variable se relacio-
na directamente con cambios en la concentracion de
hidrogeniones y, por lo tanto, en el pH (14,40). La DIF
disminuida es causa de acidosis metabdlica (porque
trae consigo aumento en la liberacion de hidrogenio-
nes a partir del agua enddgena), y la DIF aumentada
lo es de alcalosis metabdlica (porque se relaciona con
disminucién en la concentracion de hidrogeniones
corporales y aumento de los iones hidroxilos -OH- a
partir del agua). El enfoque del equilibrio acido-basi-
co (EAB) seglin Stewart ha ganado popularidad en los
ultimos anos, particularmente en el area del cuidado
intensivo, por tener un enfoque basado en la explica-
cion de la etiologia del fendmeno, caracteristica que
lo hace superior al enfoque tradicional de Henders-
son-Hasselbach (14,41,49).

Para el caso de los nifios con PB en FQ, el diagnosti-
coy el enfoque segtin Stewart parten de la presencia
de una DIF alta, debido a la pérdida de cloro por la
piel. En los casos clinicos descritos (tablas 1y 2) se
puede identificar los valores de la DIF de ambos al
inicio (59 y 77,5 mmol/L). Por su parte, los valores
de pCO, altos se relacionan con la respuesta com-
pensatoria respiratoria de retencion de este gas bus-
cando disminuir el pH. Cuando estos nifios fueron
sometidos al tratamiento de reposicién de volumen,
sodio y cloro (solucién con DIF nula: solucion salina

IATREIA VoI 26(3) julio-septiembre 2013



normal: 154 mmol/L de Na — 154 mmol/L de CI = 0
mmol/L), paulatinamente los valores de la DIF fue-
ron disminuyendo (tablas 1 y 2) lo que se relaciona
con un aumento progresivo de la concentracién de
hidrogeniones y con la reduccién de la alcalosis me-
tabdlica. Esta es una forma mds completa de expli-
car codmo la hidratacién temprana de los pacientes
con FQ, sumada a la normalizaciéon de los niveles
de cloro, disminuye el riesgo de alcalosis metabdlica
grave en el sindrome de PB, mediante el uso de solu-
ciones acidificantes (solucién salina normal al 0,9%),
por tener una DIF de cero, que facilita la correccién
de la DIF aumentada corporal.

TRATAMIENTO

El tratamiento de los pacientes con PB se basa en
eliminar el agente causal (tabla 3), controlar la en-
fermedad e hidratar. Con respecto a la hidratacién,
el déficit de sodio y la disminucién del volumen ex-
tracelular generalmente ocurren al mismo tiempo
que la alcalosis y el agotamiento de cloruro, por lo
que en el paciente con PB se deben corregir tanto
el volumen como el déficit de cloruro de sodio y si
es necesario el déficit de potasio (6,20). La solucién
salina normal (gracias a la diferencia nula de iones
fuertes) es el liquido de eleccidn para corregir este
trastorno hidroelectrolitico, pero en algunas situa-
ciones es necesario ajustar las concentraciones de
electrolitos. En los pacientes con deshidratacién por
diarrea en los que no sea posible la via venosa, pue-
de estar indicado el uso de sales de rehidratacién
oral (SRO) (por via oral o por sonda nasogastrica),
para lo cual se han utilizado dos tipos diferentes de
soluciones: la primera esta constituida por 6 g/L de
NaCI + 1,5 g/L. de KCI + 111 mmol/L de glucosa, con
lo que se administra cloruro de sodio adicional, y
no se utiliza ninguna base como el citrato de sodio
que contienen las SRO habituales, ya que debido al
estado de alcalosis metabdlica del paciente, se favo-
receria la perpetuacion de la alcalosis. La segunda
solucion de SRO descrita se basa en arroz y contie-
ne 6 g/L de NaCI + 1,5 g/L de KCI + 50 g/L de arroz
cocido en polvo; estas fé6rmulas son mas faciles de
aplicar y mas fisioldgicas que las SRO estandar, para
su uso en ninos con FQ que requieran hidratacién
oral (20,43). En el tratamiento ambulatorio de los pa-
cientes alimentados al pecho o con leche de férmula

con un contenido de cloruro de sodio menor que el
de la leche de vaca, suplementar con 2 a 4 mmol/Rg/
dia de cloruro de sodio (13), pero se podria presen-
tar PB a pesar del suplemento con sal (6). No solo el
suplemento de potasio y sodio hace parte del trata-
miento, sino que se debe corregir de forma tempra-
na la hipocalcemia por el riesgo de falla ventilatoria.
En los pacientes con enfermedad crénica, la mejoria
del estado nutricional favorece la disminucion de
los requerimientos de electrdlitos (44).

CONCLUSION

Sumado a la importancia como herramienta diag-
noéstica en el enfoque inicial de nifilos con sindrome
bronco-obstructivo persistente (SBOR) o falla del
medro, el diagndstico temprano de la alcalosis me-
tabolica en pacientes con FQ disminuye su morbili-
dad. Gracias a la teoria de Stewart, se puede explicar
la fisiopatologia de la alcalosis metabdlica en los pa-
cientes con FQ a partir de la presencia de la hipoclo-
remia por la pérdida en mayor proporciéon de este
anién y el impacto directo en la DIE EI analisis del
cloro, junto con el célculo de la DIE con frecuen-
cia subestimados, debe ser el pilar en el enfoque del
nino con un trastorno metabdlico del equilibrio aci-
do base. Para el caso de la alcalosis metabdlica en
los nifos con PB, la estrategia terapéutica para con-
siderar debe ser el uso de soluciones para hidratar
con DIF bajas o nulas.
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