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Resumen

El sindrome hiponatrémico-hipertensivo es infrecuente en nifios. Se caracteriza por la presencia de
hipertension de origen renovascular y trastornos hidroelectroliticos, asociado a hiponatremia, que conduce a
una deplecion de sodio y agua, lo que se define como natriuresis por presion.

La mayoria de los casos publicados en los pacientes pediatricos presentan sintomas neurolégicos agudos
acompafados de vémitos, retraso del crecimiento y pérdida de peso. Sdlo D’Angelo et al. describieron 2
casos similares con SHH y sindrome poliuria-polidipsia, pero ambos asociados a un tumor de Wilms.
Presentamos el caso de un nifio de 2 afios de edad con sindrome hiponatrémico-hipertensivo, encontrado
durante un estudio de poliuria-polidipsia. Aunque los valores de presion arterial eran extremadamente altos,
el paciente no presentaba clinica neuroldgica. Los niveles de actividad de renina plasmética y aldosterona
estaban elevados. La arteriografia revel6 la existencia de una estenosis de una arteria renal accesoria del
riidon derecho. Tras un tratamiento antihipertensivo intensivo, el paciente pudo someterse a cirugia,
alcanzando posteriormente valores normales de presion arterial y desapareciendo la poliuria y la polidipsia.
Este caso supone una presentacion del sindrome hiponatrémico-hipertensivo no descrita hasta ahora, y
confirma que la hipertensién renovascular puede manifestarse sélo como un sindrome de poliuria-polidipsia a
pesar de presentar valores extremadamente elevados de presion arterial.
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Abstract

Title: Hyponatremic-hypertensive syndrome presenting as a polyuria-polydipsia syndrome

Although reported in adults, hyponatremic-hypertensive syndrome is an infrequent disorder in children. It is
characterized by hypertension of renovascular origin and electrolyte disorder mainly profound hyponatremia
leading to sodium and water depletion (pressure natriuresis). Most of cases published in pediatric patients
present acute neurological symptoms accompanied with others than vomiting, failure to thrive, polyuria-
polydipsia and weight loss. Only D’Angelo et al. described two similar cases with hyponatremic-hypertensive
syndrome and polyuria-polydipsia syndrome in two children associated both with Wilms tumor.

We present the case of a two years-old infant with a hyponatremic-hypertensive syndrome found within the
study of polyuria and polidypsia. Although blood pressure values extremely high, the patient didn’t present
neurological features. The peripheral rennin activity and aldosterone levels were both elevated. The
angiographic studies were performed and o stenosis of an accessory renal artery on right kidney. After
intensive antihypertensive treatment the patient underwent surgical correction and became normotensive with
only low dose enalapril, serum electrolyte values, thirst and urine volume became normal.

Our case confirms that renovascular hypertension, can onset only as a poliuria-polydipsia syndrome despite
extremely elevated values of blood pressure. We finally want must emphasize the role of arterial pressure
control in children with hypostenuric conditions.

Keywords: Polyuria-polydipsia, hyponatremic-hypertensive syndrome, renovascular hypertension, renal

artery stenosis.

Introduccién

El sindrome hiponatrémico-hipertensivo (SHH) es infrecuente en nifios. Se caracteriza por la presencia
de hipertension de origen renovascular y trastornos hidroelectroliticos, asociado a hiponatremia, que

conduce a la deplecién de sodio y agua, lo que se define como natriuresis por presion.

La causa mas frecuente en nifios es la displasia fibromuscular. En éstos, los sintomas iniciales descritos

son neurol6gicos en la mayoria de los casos, como somnolencia, cefaleas y crisis convulsivas.

Caso clinico

Exponemos el caso de un nifio de 2 afios de edad, remitido para el estudio de un sindrome de poliuria-
polidipsia, a partir del que se diagnosticd un SHH. Presentaba un test de deprivacion hidrica con osmolaridad
urinaria tras la administraciéon de desmopresina de 246 mOsm/L. Habia sido estudiado por la aparicion de

poliglobulia, sin encontrar ninguna etiologia al respecto.
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La exploracion fisica resulté normal para su edad. Se observaron los siguientes parametros: peso de 12 kg
(p22; desviacion estandar [DE]: -0,79), talla de 89 cm (p50; DE: -0,02), indice de masa corporal de 15,15
(p16; DE: —1,02), presion arterial (PA) sistdlica de 181 mmHg y PA diastdlica de 119 mmHg.

En la analitica sanguinea destacaba la presencia de hiponatremia (129 mEq/L), hipopotasemia (3 mEq/L) y
alcalosis metabdlica (pH de 7,45). La creatinina sérica era de 0,2 mg/dL. En la bioquimica de orina se detectd
una proteinuria leve (75 mg/dL) y una hematuria microscopica. En el hemograma se obtuvieron cifras de
hematies de 6,58 x 1.012/L, y una hemoglobina de 17,2 g/L. La serie blanca y plaquetaria resulté normal, asi
como las cifras de eritropoyetina. La actividad de renina plasmatica mostraba niveles de 54,9 ng/mL/min
(valores normales [VN]: 0,4-5,3). La aldosterona sérica era de 56,1 ng/dL (VN: 3-22) y las cifras de

catecolaminas urinarias eran normales.

En la ecografia renal se observaban unos rifiones asimétricos, sin otros hallazgos. En el renograma con
captopril se apreciaba una curva renal derecha con amplitud disminuida y aplanamiento de la curva en los
primeros 15 minutos tras la administracién del farmaco. El indice de resistencia resulté normal. La
gammagrafia renal con acido dimercaptosuccinico (DMSA) mostraba una hipocaptacion en el tercio superior
del rifién derecho. Los resultados de la ecocardiografia eran normales. En el fondo de ojo se observaba un
edema de la papila bilateral y una retinopatia hipertensiva de grado IV. La angiorresonancia mostraba una
disminucién del tamafio del rifién derecho con un polo superior adelgazado, una doble arteria renal derecha,
una arteria accesoria polar que irrigaba el polo superior del rifién y una arteria principal de calibre normal que
irrigaba el tercio medio e inferior (figura 1). En la angiografia se apreciaba un rifion derecho irrigado por 2
arterias que nacian directamente de la aorta abdominal, en paralelo, sin tronco principal: rama segmentaria
para la zona media y el polo inferior, probablemente retropiélica, de pequefio calibre y sin alteraciones, y
rama segmentaria para la zona media y el polo superior que presentaba una estenosis muy severa, de un
95% en los inicios de la misma, con una dilatacién postestendtica, e hipoperfusion severa de la zona (figura
2).

Se inicié tratamiento con nitroprusiato i.v., debido a una emergencia hipertensiva, pasando a tratamiento oral
con amlodipino, espironoloctona y enalapril en dosis de 0,3, 1 y 0,6 mg/kg/dia, respectivamente,

controlandose parcialmente las cifras de PA.

El paciente se intervino quirdrgicamente, realizandose una anastomosis término-lateral de la arteria
estendtica a aorta, con buena evolucion, y ha mantenido cifras de PA en el percentil 75 con enalapril oral.
Tras la intervencion, las alteraciones hidroelectroliticas y la poliglobulia desaparecieron, asi como la poliuria-

polidipsia.
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Discusion

El SHH implica la presencia de hipertensién severa, alcalosis metabdlica, hiponatremia e hipopotasemia, y
una elevada actividad de renina, pero es poco frecuente en pacientes pediatricos. Se describié inicialmente
en los afos cincuenta, pero el término fue claramente definido en 1965 por Brown et al. en pacientes adultos
con hipertension renovascular. Los episodios implicados en este sindrome fueron sugeridos por Atkinson en
1979. La intensa isquemia renal conduce a un aumento de los niveles de renina y, posteriormente, a
elevados niveles de angiotensina Il, que eleva la PA y estimula la secrecién de aldosterona. La hipertensidn
aguda induce natriuresis por presion en el rifion contralateral, conduciendo a una deplecion de volumen 'y, por
tanto, al aumento de renina. La deplecién de potasio esta causada por el hiperaldosteronismo y puede
estimular por si misma la secrecién de renina. A pesar de que el hiperaldosteronismo limita la deplecién de
sodio, la hiponatremia es el resultado de varios mecanismos: la natriuresis por presion, el efecto directo de la
angiotensina Il en la pérdida de sodio, la sed y la secreciéon aumentada de hormona antidiurética inducida por
la deplecién de volumen, excediendo los niveles de angiotensina Il. La lesion renovascular unilateral y la
funcion normal en el rifidn contralateral son cruciales para inducir caracteristicas clinicas y bioquimicas.

La mayoria de los casos publicados en los pacientes pediatricos presentan sintomas neurolégicos
acompafiados de vomitos, retraso del crecimiento, poliuria-polidipsia y pérdida de peso'S. El paciente de este
caso fue remitido inicialmente al hematélogo debido a la presencia de poliglobulia, y posteriormente al
endocrinélogo debido a la presencia de poliuria-polidipsia de casi 3 L diarios. La resistencia a desmopresina
hizo que se remitiera al paciente al servicio de nefrologia. S6lo D’Angelo et al. describieron 2 casos similares

en dos nifios con SHH y poliuria-polidipsia, asociados a un tumor de Wilms®.

Conclusiones
Este caso confirma que la hipertensién renovascular puede manifestarse sdlo como sindrome de poliuria-

polidipsia, a pesar de que los pacientes presenten valores extremadamente elevados de PA.
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Figura 1. Angiorresonancia en la que se
observa una disminucién del tamafio del rifién
derecho y una doble arteria renal derecha

Figura 2. Angiografia en la que se muestra
una estenosis de la arteria superior del rifién
derecho
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