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I. REGULACION RENAL DEL EQUILIBRIO ACIDO-BASE.

Una consecuencia importante del metabolismo intermediario es la
formacion de residuos que deben excretarse necesariamente por via renal,
La funciéon pulmonar es importante para el mantenimiento de la neutra-
lidad del medio organico, pero la eliminacién del ion hidrégeno acumu-
lado en el metabolismo dependc tnicamente de la integridad de la fun-

cion renal.

La formacién de ion hidrogeno depende fundamentalmente del ca-
tabolismo exudativo de los aminoacidos azufrados (cistina y metionina),
que da lugar a la aparicion de éacido sulftrico’,* y de la oxidacién e
hidrolisis de los l'esic%uns de las proteinas fosforadas que da origen a la
formacion de acido fosférico *.

Los acidos orgénicos formados en el curso del metabolismo de las
grasas y de los hidratos de carbono se metabolizan, en general, de ma-
nera completa, aunque una pequeiia parte puede escapar dicha oxidacion
v contribuir al actimulo de sustancias acidas. Sin embargo, en situaciones
en las que existe una producciéon aumentada de 4cidos organicos, como
en el curso del ayuno prolongado o de la descompensacion diabética, por
ejemplo, puede desbordarse la capacidad de oxidacién hepatica y de eli-
minacién renal, dando origen a la aparicion de una ecidosis metabélica.

Ricuer et al.* han demostrado que el metabolismo de los fosfolipi-
dos alimentarios puede también dar origen a iones hidrogeno. Esta con-
tribucién es pequeiia en el individuo en régimen normal, pero puede ser
realmente importante en casos de alimentacion rica en fosfolipidos.

KiepeBere, EnceL y WinTERS * han demostrado que durante el cre-
cimiento existe una fuente adicional de ion hidrégeno. La sintesis de hi-
droxiapatita necesaria para la mineralizacion esquelética se asocia con la
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liberacién de ion hidrogeno del tejido 6seo: se puede calcular que por
cada gramo de calcio depositado en el esqueleto en crecimiento, se libe-
ran 20 mEq de ion hidrogeno.

Estas sustancias acidas no pueden existir en el organismo en forma
libre y disociada, sino que deben combinarse con otras sustancias que
poseen una funcién tampén o “buffers”: bicarbonato, fosfato y proteinas.
En el medio extracelular el tampon fundamental es el anién bicarbonato.
Este ani6n reacciona con el ion hidrégeno de la manera siguiente:

l.— H'A + Na'HCO; — Na'A + H:CO:;— H20 + CO:

El CO: formado es muy volatil, y esta propiedad permite al pulmon
controlar eficazmente la presion parcial del mismo (o pCoz) en los
liquidos organicos. Repetimos que el pulmén no es capaz de eliminar ion
hidrégeno, pero al regular la pCo: de la sangre controla de una manera
inmediata el pH del medio extracelular.

La concentracion de ion hidrégeno libre y disociado en el medio ex-
tracelular es realmente infima, del orden de 0.000035 a 0.000045 mEq/L,
mas ain si se tiene en cuenta que la producciéon metaboélica del mismo
alcanza 60 mEq/dia/1'73 m*. El tamponamiento de todo este ion hidro-
geno supondra la desaparicion de una cantidad equivalente de anion bi-
carbonato, de acuerdo con la reaccién 1. Si la produccién endégena de
ion hidrégeno fuese continua, lo que es realmente el caso, se llegaria ne-
cesariamente a la desaparicion completa de la reserva de bicarbonatos
del organismo. En estudios efectuados en una enferma antrica cuya pro-
duccion endégena de ion hidrégeno era del orden del mEq/kg/dia, Rer.-
MAN ha calculado que todo el bicarbonato del plasma seria agotado al
cabo de dos semanas ¢,

Para evitar esta catastrofe, el bicarbonato perdido debe ser regene-
rado. Mantener constante la concentracién plasmatica de ion bicarbonato
a pesar de una produccion continua de ion hidrégeno, equivale, en ter-
minos de balance, a una excrecion completa de este altimo.

El CO: metabdlico puede contribuir a la formacién endégena de bi-
carbonato:

2.— CO:2+ H:0 — H:CO; 4 Buf — H'Buf + HCO:~

Esta reaccion, sin embargo, no puede contribuir a la excrecion de
ion hidrégeno, ya que el bicarbonato se forma a expensas de una dismi-
nucién equivalente de los otros tampones orgéanicos (Buf ). La suma de
todos los tampones o “buffer base” permanece constante.

El rifién, a través de su funcion tubular, es el Gnico érgano capaz de
regenerar los bicarbonatos perdidos. Para ello utiliza el CO: metabélico
¢ invierte, en esencia, la reacciéon 1. La funciéon tubular supone, pues, una
formacién de ion bicarbonato que pasa al medio interno y no una excre-
cion real de ion hidrégeno en exceso en la orina. Esta funcién renal viene
cendicionada en gran parte por la posibilidad de formar una orina mucha
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mas 4cida que la sangre y por la presencia en el liquido intratubular de
sustancias como los fosfatos dibasicos (HPOs™) y el amonfaco (NHs) que
actuan como tampones. Naturalmente, para que todos estos mecanismos,
que ocurren sobre todo en el tibulo distal, puedan tener lugar, debe
reabsorberse todo el bicarbonato filtrado en las partes proximales de la

nefrona.

En conclusion, la w%uhuon renal del equilibrio dcido-base debe
considerarse como (lt_‘p(,n( iente de tres funciones diferentes:

1. Reabsorcion del bicarbonato filtrado.

2. Excrecion de acidez titulable, o ion hidrégeno unido a los tam-
pones urinarios (especialmente en forma de H:PO.).

3. Excrecién de amonio (NH«") o ion hidrégeno unido al amoniaco.

En la actualidad se sigue aceptando la teoria original de Prr1s y
ALEXANDER © que explica la acidificacién de la orina a través de un re-
cambio i6nico H'/Na* entre las células tubulares y la orina. Segin esta
teoria, el hidrégeno deriva de la hidratacién del CO- metabdlico, reaccién
facilitada por la presencia del enzima anhidrasa carbénica. E1 H.CO; for-
mado se disociaria en ion H" e ion HCO; . El ion H* se excretaria inter-
cambiindose con el ion Na* del liquido intratubular y el NaHCO; resul-
tante pasarfa al medio orginico. Este recambio H*/Na* puede explicar
todas las reacciones que tienen lugar en el curso de la regulacién renal
de equilibrio 4cido-base (tabla T).

Tasra I
REGULACION RENAL DEL EQUILIBRIO ACIDO-BASICO
Segtn BERLINER ®

Presente  Secre- Reabsor- Presente Reacciones
inicialmente tado bido al final posteriores

Funcion renal

Reabsorcién del = ) e \ -
bicarbonato Na*HCO; Na* H,CO; — CO,+-H,0
Formacion de At o 3%

acidez titulable Na*A H Na? HA

Formacion de

S Na'Cl- H+ Na*  H+ClF H- NH; — NH,*

A pesar de que las tres funciones mencionadas se consideran, gene-
ralmente de una manera mdc,pcndl('ntv en realidad, las tres ocurren si-
multineamente y utilizan el mismo mecanismo de secrecion tubular de
ion hidrégeno. La distribucién de este tltimo va a depender de la com-
posicion del liquido que lo recibe:
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— En el tubulo proximal la mayor parte del ion hidrégeno secre-
tado en la luz tubular va a combinarse con el ion bicarbonato. Por cada
mEq de ion H" secretado habrd un mEq de ion HCO;™ reabsorbido. La
existencia de una acciéon luminal de la anhidrasa carbénica a nivel del
tabulo proximal, permitird una disociacién rapida del HoCO; formado
intratubularmente, lo que impediria el descenso rapido del pH del liqui-
do tubular, facilitando asi que la secrecién de ion H" pudiese continuar de
una manera casi indifinida °.

— En el tdbulo distal, la concentracién intraluminal de bicarbonato
es minima y el ion hidrégeno secretado es captado fundamentalmente por
los otros tampones urinarios. La titulacién completa del tampén fosfato
y la secrecion pasiva del amoniaco exigen una disminucion importante
del pH del liquido tubular. Para explicar estas circunstancias debe admi-
tirse una secrecion activa de ion hidrégeno a este nivel.

El célculo de la excrecién neta total de ion hidrégeno se efectta adi-
cionando la excrecién urinaria de acidez titulable y la excreciéon urinaria
de amonio y sustrayendo la excrecién urinaria de bicarbonato:

UV][ k= UV,\T —I“ UV.\‘IU- —I— UVnco;,—

Esta formula expresa la contribucion real del rifién en la reconstitu-
cion de la reserva bicarbonatada del organismo y debe tinicamente ser
utilizada para este objeto. La cantidad de ion hidr6geno actualmente se-
cretado por las células tubulares es mucho mayor, ya que la mayor parte
ha sido utilizado en la reabsorcién del bicarbonato filtrado y por lo tanto
1o ha contribuido a la generacion “di novo” de bicarbonato.

Conviene, sin embargo, insistir sobre el hecho de que la reabsorcion
del bicarbonato ejerce una gran influencia sobre la funcién distal de ge-
neracion neta del mismo. Por encima de un nivel determinado de con-
centracién plasmatica de ion bicarbonato, o urabral de excrecién renal,
esta sustancia aparece en la orina, indicando que a esta concentracion
plasmética y a concentraciones superiores, la reabsorcién tubular de bi-
carbonato es incompleta y por lo tanto la funcién distal de acidificacién
esta en gran parte inhibida. Este umbral de excrecién es del orden de
26 mmoles/L en el adulto normal y de 22 mmoles/L en el lactante. Esta
diferencia es importante, ya que permite explicar la llamada “acidosis
fisiol6gica” del nifio pequefio: el principal factor regulador de la con-
Centracion plasmatica de bicarbonato es el umbral de excrecién renal del
mismo 1% 11,

Del analisis de estos hechos cabe deducir la importancia de conocer
el umbral de excrecién del bicarbonato al interpretar las funciones de
acidificaciéon distal. Epermann et al.’® han examinado la respuesta de nifios
Normales a una sobrecarga oral tmica de cloruro de amonio. A pesar de
Variaciones individuales, cuando la excrecion neta total de ion hidrégeno
fue analizada en funcién de la concentracién plasmatica simultinea de
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bicarbonato pudo demostrarse una relacion inversa. A niveles séricos si-
tuados por debajo del umbral de excrecién, la reabsorcién de bicarbona-
to es incompleta, como atestigua su presencia en la orina. Cuando el nivel
plasmatico se acerca al umbral de excrecién, el bicarbonato desaparece de
la orina, pero la mayoria del ion hidrégeno excretado se utiliza atin en su
reabsorcion y, en consecuencia, la acidificacién es minima. Es preciso que
la concentracién plasmatica se sitie bien por debajo del um{:ral de ex-
crecién para que la acidificacion urinaria se establezca con la maxima efi-
cacia. En este instante, la excrecion de ion hidrégeno es constante, inde-
pendientemente del nivel actual del bicarbonato plasmético. ya que los
fenémenos de adaptacién enzimatica no juegan ningtin papel durante una

sobrecarga aguda (fig. 1).
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Fig. 1. — Relacién entre la excrecion neta de ion hidrégeno y la concen-
tracion plasmatica de CO, total, antes y después de una sobrecarga agu-
da de cloruro de amonio, en ninos normales. La excrecion de ion hi-
drégeno permanece constante por debajo de 22 moles/litro. (Edelmann
et al. Pediat. Res. 1:452, 1967).

Estos hechos permiten una interpretacion simple de la prueba abre-
viada de acidificacién originalmente propuesta por Wrone y Davies ** y
hacen innecesaria la administraciéon prolongada de la sal acidificante du-
rante 3 a 5 dias. Esta prueba corta, segin modificaciéon personal ' 2, com-
porta la administracion de una dosis tinica de cloruro de amonio y la reco-
gida de orina a partir de la tercera y hasta la quinta hora después de
administrada la dosis. E1 pH y birarbonato plasmético se determinan
antes y a las cuatro horas después de la sobrecarga. Los resultados ob-
tenidos en nifios normales segin este protocolo se citan en la tabla II.

La aplicaciéon de este esquema fisiolégico y de esta sistematica ex-
ploratoria al conocimiento de la patologia tubular ha permitido una
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mejor comprension de la fisiopatologia de las acidosis renales, al desglosar
formas puramente proximales anteriormente no reconocidas.

Tasra II
EXCRECION DE ION HIDROGENO EN NINOS NORMALES

LACTANTES NINOS
(1.°7 afio) (3-15 afios)

pH urinario =50 =
Acidez titulable 62 5¢
(uEq / min / 1.73 m?) (43 -111) (33-71)
Amonio 57 73
(LEq / min / 1.73 m?) (42 -79) (46 - 100)

II. AcCIDOSIS TUBULAR RENAL.

El término “acidosis tubular renal” indica un sindrome clinico de
acidosis hiperclorémica asociado a una velocidad de filtracion glomeru-
lar normal o poco disminuida. Aunque se acepta hoy en dia, que toda

acidosis renal —incluida la que se observa en el curso de la uremia
tiene siempre su origen a una afectacién tubular ™, el término de aci-
dosis tuhuhlr explica generalmente estados de insuficiencia tubular pura,
sin afectacion primaria de la funcién glomerular.

Puede definirse la acidosis tubular renal como aquella condicion en
que existe un defecto en la excrecion renal de ion hidrégeno, o en la
reabsorciéon tubular de bicarbonato, o en ambos, sin afectacién conco-
mitante de la velocidad de filtracién glomerular. Definiciones anteriores
exigian la presencia de un defecto de acidificacién urinario, pero, como
Pronto veremos, la presencia de un pH urinario 4cido no excluye el
diagnéstico de acidosis tubular.

La acidosis tubular renal puede dividirse en dos formas, de dife-
ente fisiopatologia '*:

a) Acidosis tubular renal proximal, causada por un defecto en la
reabsorcién tubular de bicarbonato. -

b) Acidosis tubular renal distal, causada por una incapacidad en
¢l establecimiento de un gradiente elevado de pH entre la sangre y el
l!quido tubular distal.

Las formas proximales v distales pueden a su vez dividirse en for-
Mas primarias (aisladas e idiopéticas) y en formas secundarias (causa-
i_(a-‘i ]])03 noxas cndégenas 0 ex(igcnas, o asociadas con otras alteraciones

males
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Puede remarcarse que en la presente clasificacion no hemos inclui-
do el sindrome de Lightwood o acidosis tubular transitoria del lactante.
Esta entidad fue descrita por LicaTwoop ' '™ en lactantes afectos de
anorexia, vomitos, constip;tcién, puliu:ria, ]1ipot()]1ia y distrofia. La carac-
teristica fundamental del sindrome era la recuperacién espontanea hacia
los dos anos de edad.

El andlisis actual de dichos casos, la mayoria ingleses, indica que
probablemente no se trataba de un sindrome especifico, sino que agru-
paba entidades diversas. Un gran ntimero era probablemente secundario
a la toxicidad de la vitamina D (obligatoriamente incorporada a la leche
en aquella época en cantidades importantes), de las sulfamidas o del
mercurio.'”.

Cuando un lactante presenta una acidosis hiperclorémica no debe
hacerse el diagnostico de sindrome de Lightwood. Muchas veces la
acidosis serda secundaria a una uropatia obstructiva, o de origen toéxico,
metabolico o infeccioso, pudiendo desaparecer al eliminar la causa, pero
en algunos raros casos puede representar el inicio de una acidosis tubular
distal cromica, en la que no hay que esperar ninguna recuperacion es-
pontanea. Es posible que en alguno de los casos publicados bajo el diag-
nostico de sindrome de Lightwood ™ representen la misma entidad que
la acidosis tubular proximal primaria descrita por nosotros.

Acidosis tubular proximal.

En esta condicion la acidosis hiperclorémica es la consecuencia de
una depresion del umbral de excrecion renal de bicarbonato, probable-
mente debida a una reabsorcion incompleta del mismo en el tibulo pro-
ximal. Como resultado, la concentracion plasmatica se estabiliza a niveles
inferiores a los de individuos normales. La administracion de bicarbonato
produce una correccion muy fugaz del nivel sérico; tan pronto se sobre-
pasa el umbral de excrecion, el bicarbonato se excreta rapidamente en
la Orine.

Una caracteristica importante de estos pacientes es la presencia de
una capacidad integra de acidificacion renal cuando ésta se investiga a
concentraciones de bicarbonato plasmatico inferiores al umbral de ex-
crecion del mismo; es decir, en dichas circunstancias el pH urinario pue-
de ser acido, incluso inferior a 50.

La naturaleza exacta de la anormalidad causal no esta atn preci-
sada, pero es probablemente secundaria a una reabsorcion iucmﬁplctu
de sodio a nivel del tabulo proximal. Una deficiencia del enzima anhi-
drasa carbénica puede ser excluida dada la respuesta positiva a la ad-
ministracion de un inhibidor de la misma (acetazolamida).

Acidosis tubular pm,ri-nm!'. primaria.
Recientemente hemos descrito esta entidad en lactantes con acido-
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sis hiperclorémica debida a una anomalia en la reabsorcion de bicarbo-
nato v en ausencia de toda otra anormalidad en la funcién glomerular o
tubular ' *°. Todas las complicaciones propias de la acidosis distal pri-
maria estaban ausentes: lesiones 6seas, nefrocalcinosis, litiasis, poliuria,
hipokaliemia. La tmiga manifestacion clinica reveladora fue un retraso:
moderado de crecimiento.

El estudio funcional de estos enfermos revelo la presencia de un
umbral de excrecion de bicarbonato caracteristicamente disminuido,
mientras que el Tm de reabsorcién era normal o ligeramente inferior al
normal. El estudio de la capacidad de acidificacién distal a niveles ade-
cuados de bicarbonato plasmatico mostr6 una capacidad intacta de
emision de una orina acida, y una excrecion normal de acidez titulable
v de amonio.

Esta capacidad normal de acidificacion puede explicar hipotética-
mente la ausencia de complicaciones mayores en esta enfermedad. Aun-
que no han sido efectuados analiticamente, cabe suponer que los balan-
ces metabolicos de ion hidrégeno estan equilibrados; es decir, que existe
una equivalencia entre la produccién endogena y la excrecion renal. Este
hecho, unido a la presencia de orina acida y al grado moderado de la
hipercalciuria, podrfa explicar la ausencia de nefrocalcinosis. La acide-
mia crénica repercutiria, sin embargo, desfavorablemente sobre la velo-
cidad del crecimiento.

El prondstico de estos pacientes parece ser bueno, ya que en dos
de ellos pudo suprimirse la terapéutica sin reaparicion de la acidosis.

[Ea t(?l‘ap(’utica consiste esencialmente en la administracion de sa-
les alcalinas: citrato o bicarbonato sodico. Cuando la dosis es adecuada
y se consigue la correccién de la acidosis, se reinstaura una velocidad de
crecimiento normal, o incluso acelerada.

Acidosis tubular proximal secundaria.

Formas secundarias de acidosis proximal han sido descritas en aso-
ciacién con otras anomalias tubulares, formando parte del sindrome de
De Toni-Debré-Fanconi idiopitico o secundario. Esta anomalia en la
reabsorcién tubular del bicarbonato ha side demostrada en la cistinosis,
sindrome de Lowe, tubulopatia de la glicogenosis v de la intolerancia
hereditaria a la fructosa.

Acidosis tubular distal.

En esta forma de acidosis renal el efecto primario consiste en una
incapacidad en establecer un gradiente adecuado de pH entre la sangre
y la orina, a pesar del estimulo de una acidosis sistemdtica concomitan-
te. La caracteristica de la misma es la imposibilidad de descender el
pH urinario por debajo de 60 aproximadamente.




144 1. RODRIGUEZ SORIANO

Acidosis tubular distal primaria.

Esta enfermedad fue bien individualizada por AvsricHT*' y se la
identifica en la literatura bajo la denominacion de acidosis tubular renal
de forma persistente o adulta.

Si bien la mayoria de casos son esporddicos, en cierto niimero de
ellos existe una incidencia familiar que sugiere una herencia dominan-
te autosomica.

La enfermedad es mas frecuente en el sexo femenino, manifestan-
dose clinicamente a una edad variable, desde los primeros meses de la
vida hasta la edad adulta. En el primer afio de la vida la sintomatologia
es poco caracteristica: vOmitos, constipacién, anorexia, poliuria, deshi-
drataciones frecuentes, fallo de crecimiento. A edades mis tardias se
ponen de manifiesto el resto de las complicaciones: lesiones 6seas de
raquitismo y osteoporosis, nefrocalcinosis, litiasis urinaria, poliuria e hi-
pekaliemia.

El estudio funcional demuestra la incapacidad de acidificacion uri-
naria a pesar de la acidosis metabdlica concominante. El pH de la orina
es elevado v la excreciéon de acidez titulable v de amonio es marcada-
mente insuficiente. La orina puede contener constantemente pequefias
cantidades de bicarbonato, pero esta pérdida no es primaria como de-
muestra el estudio funcional de la reabsorcién del mismo: tanto el um-
bral de excreciéon como el Tm de reabsorcién son normales.

La naturaleza exacta del defecto de acidificacién es desconocida,
aunque puede residir tanto en el mecanismo de secrecion activa de ion
hidrégeno a nivel del tabulo distal, como en un aumento de la permeabi-
lidad de este tltimo con difusion pasiva de ion hidrégeno excretado de
la orina a la célula tubular.

En contraste con la acidosis proximal, estos enfermos presentan un
balance de ion hidrégeno positivo; es decir, gran parte de ion hidrégeno
producido metabdlicamente no puede excretarse por via renal y se
acumula en el organismo. El defecto de acidificacién urinaria y la acumu-
lacién consecutiva de ion hidrégeno pueden explicar toda la variada sin-
tomatologia de esta enfermedad (fig. 2).

El pronéstico es bueno si el diagnostico es lo suficientemente precoz
para prevenir la nefrocalcinosis y sus graves consecuencias: nefritis in-
tersticial e insuficiencia renal.

La correccién terapéutica de la acidosis produce una curacién ra-
pida de las lesiones 6seas sin necesidad de administracién de vitamina D,
una reaparicién de una velocidad de crecimiento normal o acelerada,
v una desaparicién de la hipercalciuria, por lo que se previene la agra-
vaciéon de la nefrocalcinosis. La administracion de potasio es mandatoria
v los mejores resultados se obtienen con una mezcla de bicarbonato (o
citrato) sodico y potasico en cantidades equivalentes. Un hecho impor-
tante es ajustar la dosis no solo segtin las cifras de bicarbonato plasmé-
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tico, sino también segiin la excrecion urinaria de calcio, ya que en ciertos
casos, a pesar de una aparente correccion de la acidosis el calcio se
normalizarda aumentando moderadamente la dosis ==,
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Iig. 2. — Fisiopatologia de las complicaciones de la acidosis tu-
bular distal primaria.

Acidosis tubular distal secundaria.

Este tipo de acidosis tubular puede asociarse con diversas condi-
ciones sistematicas o renales. En muchos de estos enfermos la fisiopato-
logia es oscura, y no esta excluida la posibilidad de un defecto proximal.
Sin embargo, en la mayoria de enfermos se reporta un defecto de acidi-
ficacion urinaria, por lo que se incluyen en este apartado. Acidosis hi-
perclorémica ha sido documentada en casos de hiperparatiroidismo pri-
mario, hipertiroidismo, intoxicacién por mercurio, hipervataminosis D,
hipercalcemia idiopatica, diversos sindromes hiperglobulinémicos, y en
la fase de recuperacion de la necrosis tubular aguda o de la deshidrata-
cidén infantil.
 La acidosis hiperclorémica asociada a la pielonefritis y a las uropa-
tias obstructivas se acompainia de una orina acida, y es probablemente
secundaria a una lesion tubular generalizada no especifica.

DracnOsTICO.
La diferenciacion fisiopatologica entre las formas proximal y distal
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tiene importantes implicaciones clinicas y terapéuticas, y requiere un
estudio funcional completo.
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Fig. 3. — Relacién entre el pH urinario y la concentracion plas-
matica de bicarbonato en ninos afectos de acidosis tubular distal
primaria. La curva representa la respuesta media de lactantes
normales. (Ropricuez Soriano et al. |. Pediat., 71:802, 1967).

.
&
g e s [
o & O —yo———0--0
.s ../
L

L 4 e Y e JESA R E ST
17 18 19 20 21 22 23 24 25 26 27 28 29 30 3
SERUM BICARBONATE mmoles/ liter

Fig. 4. — Relacion entre el pH urinario y la concentracién plas-
matica de bicarbonato en nifios afectos de acidosis tubular pro-
ximal, idiopdtica (circulos) o secundaria al sindrome de De Toni-
Debré-Fanconi (triangulos). La curva representa la respuesta me-
dia de lactantes normales. (Robricuez Sonriano et al. [. Pediat.,
71:802, 1967). ;
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La practica de utilizar el pH urinario como tnico dato de despistaje
debe ser actualmente abandonada. La presencia de pH urinario acido,
inferior a 5°5, no excluye la posibilidad de una reabsorcion defectuosa de
bicarbonato. Por otra parte, la presencia de un pH urinario elevado, su-
perior a 6'0, no afirma la existencia de una forma distal. Unicamente un
estudio adecuado de la reabsorcion de bicarbonato y de la capacidad de
acidificacion distal permitira un diagnostico correcto.

Una manera facil de poner de manifiesto las diferencias es correla-
cionar los pH urinarios obtenidos durante la administracién de bicar-
bonato y de la sobrecarga acida con la concentracion correspondiente de
bicarbonato sérico. En los pacientes con acidosis tubular distal (fig. 3)
el descenso de pH urinario es minimo a pesar de una disminucién mar-
cada del bicarbonato sérico. Opuestamente, todos los pacientes con aci-
dosis proximal fueron capaces de acidificar la orina por debajo de un
PH de 5°5, a pesar de que para ello se hubo de descender el bicarbonato
sérico a valores muy inferiores a los necesarios en un individuo nor-
mal 2 (fig. 4). i

TRATAMIENTO.

Existen marcadas diferencias en la respuesta al tratamiento entre
las formas proximal y distal.

La dosis terapéutica en la acidosis distal se calcula esencialmente
Para compensar el ion hidrégeno metabélico acumulado. No existe una
pérdida urinaria excesiva del mismo y una dosis de 1 a 3 mEq/kg/dia de
i)ic;n'hm'l:lt() o citrato es gcncmlmentc edecuada.

En la acidosis proximal, la terapéutica debe compensa: fundamen-
talmente la enorme pérdida urinaria de bicarbonato. Las dosis de bicar-
onato o citrato deben ser muy superiores, del orden de 10 0 més mEq/
‘g/dia, y administradas a frecuentes intervalos del dia y de la noche. En
Ocasiones, a pesar de enormes dosis, no se consigue apenas la correccion
de la acidosis: todo el bicarbonato administrado se pierde rapidamente
en la orina. La observacién de Fancont y sus colaboradores ?® de que
la administracién de un diurético del tipo de la hidroclorotiacida o de la
Urosemia corrige la acidosis en casos de sindrome de De Toni-Debré-
Fanconi idiopatico, supone un gran avance en el tratamiento de la aci-
dosis tubular proximal. '
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