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I-RESUMO 

' 

, 
Os autores relatam e discutem um caso de Acidose Tubu- 

lar Renal Tipo I ocorrido no Hospital Universitário de Floria- 
nópolis, no período de junho a julho de 1983. 

O trabalho limita-se a analisar os aspectos fisiopato- 
lõ icos das alterações clínicas laboratoriais e radiolõ icasI 

apresentados pzla paciente. Discute-se também a _importância 
do diagnóstico Q tratamento precoce-desta patologia.

ø 

Y

.

3

E

Y



I I - INTRODUÇÃO 

A Acidose Tubular Renal (ATR) ë a manifestação clínimade 
um defeito na reabsorção tubular de bicarbonato, ou na capaci- 
dade do tubulo em estabelecer um gradiente normal de pH entre 
o sangue e a luz tubular, ou ambos{;'2'3'6'8'1l). 

- _- - - - (3,4) Classifica-se em quatro tipos : 

l) ATR tipo I u; distal - ê a incapacidade de manutenção de um 
gradiente nnrmal de íon hidrogênio no nëfron distal. 

2) ATR tipo II cu proximal - é devido-ã redução da- reabsorção 
de bicarbonato no túbulo proximal. 

3) ATR tipo II: - apresenta características dos tipos I e II. 

É praticamente um subtipo do tipo I, com discreta perda de 

bicarbonatc. .
- 

4) ATR tipo IV - acidose hipercalêmica, muitas vezes secundã 
ria a hipoalflosteronismo hiporreninêmico. - 

, Neste estudo os autores analisaram um caso de ATR tipo 

I, discutindo nz sinais e sintomas apresentados pela pacien- 

te, investigação laboratorial, radiolõgica e tratamento.
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O objetivo principal foi de ressaltar a importância do 
diagnóstico precoce e terapêutica apropriada da ATR, a fim_ de 
assegurar sua reversibilidade e evitar suas sequelas e compli- 
caçÕes.~



` III - RELATO DO CASO 

- M.A.F., Íü anos, sexo feminino, branca, solteira, domés- 
tica, brasileiza, natural e procedente de Florianópolis, inter 
nada na Enfermafia de Clínica Médica do Hospital Université 
rio, em Florianopolis, de 13/06/83 a 15/07/83. 

Dia~l2/09/83 procurou o ambulatório de ortopedia com 
queixa de dor intensa em joelho direito, sem relaçao com trau- 
ma. O Rx mostras deformidade acentuada de membros inferiores 

em valgum e fritura patológica em terço proximal medial de tí- 
bia direita, sendo feita imobilização com gesso. 

Dia 13/C6/33, retornou apresentando dor no mesmo local 
e dificuldade á àeambulação. Retirado o gesso, o Rx de contro- 
le revelou ausëncia de sinais de consolidação e osteoporose in 
tensa. Foi entfiø internada com diagnóstico de osteomalãcia. 

Desde os nove anos de idade a paciente apresenta deformi
z 

dade de membros inferiores, em valgum, que acentuou-se com o 

passar do tempo. Refere possuir`a menor estatura dentre os 

membros da família e retardo de crescimento desde a infância. 

Nega infecções urinárias de repetição, cálculo renal e fratu- 
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ras freqüentes. Há aproximadamente dois anos sente dor toráci- 
ca ocasional. 

Nega tabagismo e etilismo. '

~ Com um ano foi internada por patologia nao identifica- 
da quando, segundo a irmã, apresentava edema generalizado. 

Possui cinco irmãos vivos e saudáveis.
~ Ao exame físico da admissao a paciente apresentava-se lá 

cida, contactuante, hidratada, eúpneica, acianõtica, anictëri-
A ca, afebril, mucosas normocoradas: Ausencia de adenomegaliacer 

vical, axilar e inguinal; TCSC bem distribuído. 

PA = 90/60 mm Hg; Fc = 76 bpm; FR = iõ mrm; 'I' = 36.6°c. 

Pele, fãneros e mucosas sp. 
Baixa estatura, aspecto infantil para a idade. 

. . 

Pescoço sp. ~ 

Tórax: conformação normal. Ausculta pulmonar-murmúric vg 
sicular presente e simêtrico, ausência de ruídos adventícios. 
Ausculta cardíaca-bulhas rítmicas, dois tempos, ausência de 

sopros e atritos. `

. 

Àbdome: plano, simêtrico, indolor, baço e fígado impal- 

pãveis, ausência de massas palpáveis. 
Genito-urinário sp. _ 

Membros: membros inferiores com deformidade em valgum,
~ dor ã palpaçao em terço proximal de perna direita, com discre- 

to aumento de volume nesta região. Membros superiores sp. 

Exame neurológico normal. 
~ ~ as Durante a internaçao nao apresentou intercorrencias, per 

manecendo apenas com dor em membro inferior direito e dificul- 

dade ã deambulaçao.

4



zza L, «V¡¿; in wiou tQra¿ÍnLica com uolução do Shohl (la 

ml VO 6/6h) e KCl (l5 ml VO 8/8h) 

« Recebeu alta hospitalar em l5/07/83 com orientação para 
tratamento domiciliar com solução de Shohl (30 ml VO 6/6h) e 

KCl (l5 ml VO 8/8h) e retorno ao ambulatório de nefrologia e 

ortopedia para acompanhamento. 

Dia 28/07/83 permanecia com os mesmos sinais e sintomas,

8 

com discreta melhora para deambular. 

_ 

A partir Se 06/09/83 apresentava-se sem sintomatologialrs 
consultas ambulatoriais. 

. Exames Lagúratoriaisz 

Ol/O6/83

1 

B) Durante a 

14/O6/83

4 

A) Antes da int 

Ca 

FP 

_. 
~`.'I'1'18.Ça.O 

= 8,65 mg/dl 
z 2,89 mg/dl 
= 232 U/L . 

internação 

Hemograma normal 
“rëia = 18 mg/dl

z 

, (9-11) 

(2,5~4,8) 

(15-69) 

` (17-34) 

Sreatinina = 0,66 mg/dl (0,4-1,3) 

Gšicose = 83 mg/dl . (70-ll0) 

Ca á 9,2 mg/dl 
9 = 3,0 mg/al 

N3“= 139 mEq/l 
K = 4,8 mEq/ll 

Ã./~'. = 334 U/L 

(135-145) 

(3,5-5) 

Parcial de urina: pH`= 7,5 
densidade = l.0l0,vestígios de



16/O6/83 

29/O6/83 

Proteínas totais = 6,5 g/dl 
Albumina = 4 g/dl 
Globulinas = 2,5 g/dl 
A/H = 1,60 
Ãcido úrico = 3,5 mg/dl `

×

9 

proteínas,leucocitos = 22.000, 

bacteriúria escassa, presença 
de filamentos de muco. 

(6-3) 

(3,5-5,5) 

(l,5-3,5) 

(l,5-7) 

Ca = 7,8 mg/dl ` 

P = 2,56 mg/di . 

Mg = 2,34 mg/dl (l,6-2,5) 

P e Ca em urina de 24 horas: 
- P =.4ôs,1 mg/24h _

~ 

- Ca = 167,6 mg/24h 
(340-1000) 

(60-180) 
- Volume urinário = 2.031 ml/24h ' 

Gasometria arterial: 
pH= 
pCO2 

PO2

7 ,2l 

20,8 mmHg ' 

125,8 mmHg 

Sat.O2 = 98,9% 

BE = - l5mEq/1 _ 

Bicarbonato actual = 7,8mEq/1 
Hb = 13 

Ht = 39% 

Urina de 24 horas: 
Cloretos = l79,4mEq/Zíh (170-254) 

Ca = 

P : 

Na E 

292,2 mg/24h ' 

531,3 mg/24h ~ 

234,7mEq/24h (43-217)



30/06/83 

05/07/83 

08/07/83

z 

12/07/83 
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- K = 42,1 mLq/24h (30~110) 
- pH = 7 ' 

4
. 

- Volume urinário = 2214 ml/24h. 

Gasometria arterial: 
- pH = 7,13 
- pCO2 =.30 mmHg 
- pO2 = 128 mmHg ' 

¬ sat.o2 z 53,8% 
- BE = - 18 mEq/l 
- Bicarbonato actual = 9 mEq/l 
- Hb ~ 13 

- Ht z 39% 
- K = 3,6 mEq/l 

- Cloreto sanguíneo = 120 mEq/l (96-103) 
- pH urinário = 6,94 

Sasonetria arterial: 
-pHz.7,25 
« pCUq z 25 mmHg 

«L 

- saftoz = 106% 
- BE = - 14 mEq/l 5 

- Bivarbonato actual = 11 mEq/l 
- Hb 4 12¡4 7 

- Ht z 37%
`

H 

-K 24,2 mEq/l__
i 

Gasowetria arterial: 
_ pH z 7,37
- =



C) Após a 

30/O8/83 

oõ/Ó9/83

4 

22/os/as 

pO2 = lll,4 mmHg 

Sac.O2 = 97,8% 
BE = - 8 mEq/l- ' 

Bicarbonato aotual = 15 hEq/l 
Hb è 11,5 
H: z 37% 

K = 4 mEq/l 

internaçao 

Ca_= 8,6 mg/dl 
P z 2,4 mg/â1 
Na = 142 mEq/l 
K = 3,9 mEq/l 
Bjúarbonato = 8,2 mEq/l 
Pêrüial de Urina: pH =_7 

densidade = 1.008 
Hwmograma normal 
Ht = 43% .. 

HL = 14,4 
exitcõcitos = 4,9 milhões/mm” 

C: = 8,6 mg/dl 
? = 2,4 mg/dl 

Na = 142 mEq/l 
ä = 3,9 mEq/l 

Bifarbonato = 8,2 mEq/l 
pf urinário =_7 

Hewograma normal 

Fr = 310 U/L
' 

Ca = 8,9 mg/dl
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- P : 2,3 mg/dl 
- Na = 143 mEq/l 
- K = 4,2 mEq/l ` 

- Parcial de urina: pH = 7,5 

densidade = 1.006 

Exames Radiolõgicos: 

A) Antes da internação 

12/05/83 - Rx joelho D: traço de fratura em l/3 proximal me- 

dial de tíbia D. 

13/06/83 - §x_joelho D (controle): ausência de sinais de con- 
solidaçao e osteoporose in 
tensa. - 

B) Durante a internação 

15/06/83 ~ gë se esqueletoz.. 
lesão - osteoporose difusa - 

` _ ~ '_ _
. 

_ crazig - presença de lesao osteolitica bem delimi- 
tada no osso frantal E. 

gglina cervical - normal « 

corgna toraco lombar - osteoporose de corpos verte 
brais, espaços äiscais e pedículos íntegros. Concreçoes radio- 

pacas em topografia renal bilateral. 

Bacia, MMIIe2tÕrax - osteoporose. Fratura completa 

de bolo de fêmu: E. Presença de pseudofraturas (zonas de Loo- 

ser) no femur, tíbias, arcos costais e fíbula E. Genu Valgum 

bilateral. `
L 

23/O6/83 Sela_jurca - sela normal. Lâmina dura.
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. Qrcos costais - continua evidência de múltiplas fra- 
turas antigas em ambos os HT. 

4 _ 

abdome - multiplas concreçoes intra-renais bilate 
rais que correspondem a pequenos cálculos intratubulares e in- 

tracaliciais. 

Há ainda zonas de Looser no ramo superior da pelve D, no 

colo do fêmur E e distal ao grande trocanter. 

Todas as estruturas ósseas mostram acentuação dos trabê- 
culas primários e perda de contraste entre cortical e a espon- 
josa dos ossos. 

Tal padrão ë característico de osteomalácia, provavelmen 
te secundária a Acidose Tubular Renal. 

C) Após a internaçao 

28/07/83 - Rx de joelho D e E - comparativos: Genuvalgum bila 
' _. 

_ 
teral. Acentuaçao do trabe‹u- 

lado primário. Linha luscente em l/3.proximaI de tíbia e fíhu- 
la (linhas de Looser). '

1

ø
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V - DISCUSSÃO 

Apesar da_ATR ser considerada uma condição rara, o pro 
gresso na última década, no que diz respeito a diagnóstico, te 
rapia e prognóstico, tem permitido cada vez mais sua identifi- 

_. caçao. Mesmo assim, a ATR permanece como uma entidade de etio- 
logia praticamente desconhecida e motivc de muita controvérsia 
entre os autores(ll). Alguns defendem, zm'certos casos, o carê 
t . z . . (7,ll,l¿) V er hereditario da patologia , zmbora outros neguem 
este fato como também a possibilidade de efeito de droga ou 

.~` ~,_ 

toxina sobre o rim‹9). Segundo Morris(l”f a ATR - I, em adul- 
tos estã relacionada a uma condição autcwmune. 

~ ._ No caso estudado nao havia referencia exata sobre a ida- 
de de início da ATR - I. Existem controaérsias na literatura 
a este respeito, pois até recentemente e=%a patologia era con-

~ siderada uma condiçao rara, permanecendf desconhecida para a 

maioria dos médicos. Há relatos citando a faixa limite para o 

início dos sinais e sintomas entre l e là meses, tendo como 
- . . - 9 , . - media o oitavo mes( ). Outros autores a:;rmam que a patologia 

tem seu na adolescência(7). Segunda Schwartz(ll) a ÁTR ›-I. 13 I-'1 O |-J. O

.

4
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- I so torñi y*% ztv ÔUf1mi;'fi inffincia ou no inicio da puber- 
dade mas ás vozes manifesta-se somente no início da vida adul 

ta. Brenner et alii(2) afirma ser a ATR - I o tipo de ATR mais 
comum em adultos (75%). 

A ATR ocorre mais comumente em mulheres do que em ho- 
mens(7'9). No entanto, há referências de que esta patologia o- 

Morris(l0) afirma que quando a ATR - I, também chamada forma 
clássica(7'lO), ocorre em adultos ê predominantemente uma de- 
sordem do sexo Fominino(2'l0). '

' 

~ No rim normal o íon hidrogênio ë continuadamente troca- 
do por sódio no túbulo renal distal, para manter na luz uma 

_.. A concentraçao de Ion hidrogenio 800 vezes maior que a do plas- 
ma. Na ATR - I 0 maior gradiente luz-plasma ê de 80:l, impedin

‹ 

~ A do uma adequada rcidificaçao da urina(3). Em conseqüencia des 
te defeito tubular, o pH urinário raramente é inferior a 6,0 

~ 
. ~ . . - . . 1 2 3 ou 5,5, mesmo na condiçao de acidose sistemica intensa( ' ' ' 

8'l0'll), Pude-se observar, no caso apresentado,índfix5 a1ux;¿Q 
pH urinário, variando de 6,94 a 7,50. O_pH sanguíneo. oscilou 
entre 7,13 a 7,25 antes do inicio da terapêutica. O alto valor 

` ~ _. - do pH uruinário Leva a excreçao da maior parte dos tampoes or- 
gânicos sob forma de sal; somente o tampão fosfato se elimina 
predominantemente na sua forma ácida. Além disso, a produção 
de amônia depende do pH urinário, sendo tanto maior quanto me- 
nor o pH da urina. Sendo assim, a excreção de Amônio (NH3-+H+) 

ë diminuída. Redu?-se, portanto, a capacidade renal de excre- 

tar hidrogênio itnte na quantidade correspondente ã - produção 
endógena de ácido, sobrevindo a acidose metabÕlica(3'7).Chm1B) 

afirma que na ATR ¬ I náo somente a excreção renal de ácido 

corra mais freqüentemente nos homens, numa proporção de 2:l(9X
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tata prejudicada como também existe um aumento em sua produçfiu 
endógena. ' 

A incapacidade renal de excretar íon Hidrogênio e, consc 
qüentemente, de trocá-lo pelos cationtes, tais como sódio, Po-

z 4 z ._ tassio e Calcio, resulta depleçao desses elementos no organis 

mo. Estas depleçoes sao responsáveis por muitas das manifesta 
ções clínicas da ATR - I(7). 

A hipercslciúria é um caráter quase constante na ATR pro 
vocando hipocaicemia. A concentração sërica do Cálcio é manti- 
da primariamente pela combinação dos efeitos do Hormônio da 
Paratireoide {yTH) e da vitamina D. O PTH ë liberado em res- 

posta a reduçozs dos níveis séricos de Cálcio - hiperparatire- 
oidismo secundfirio - e eleva novamente sua concentração, promo 
vendo a desmineralização óssea (osteomalácia), a reabsorção tu

~ bular renal de Cálcio e estimulando sua absorçao intestinal, 
em grande parte através da regulação do metabolismo da vitami- 
na D. Alêr dis c, o PTH diminui o fosfato sërico, reduzindo a 

reabsorçã: tubular de fosfato, o que resulta em hipofosfa- 
temia(3'5'l0*¿::. Outro fator importante na gênese-da osteoma- 
lácia parece ser a acidose metabólica, pois o sistema esquelé- 

. 

-V 
. . J . - . - ' 3 ll tico e utilizado como um imenso reservatorio de tampoes(" ). 

Em alguns pacientes, a osteomalácia produz dor óssea como sua 

manifestação primária; em outros, a dificuldade clínica ini- 

cial ê um distirbio da marcha resultante de crescimento esque- 

lético anormal¿"8'll). Fraturas freqüentes podem ser encontra 
das em pacientc; com osteomalácia. A ATR - I ocasiona também 

retardo do cresvimento, cujo mecanismo responsável ainda nao 

foi totalmente esclarecido(3'5'lO). . 

A hiperczlciúria em presença de pH relativamente alto,in
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zm; L p:ccip_r;;¿o de sais de calcio. Quando isto ocorre no tg 
cido renal leva ã nefrocalcinose, que pode ser achado casual 
em Rx de abdome para investigar outras patologias. A precipita 
ção urinária leva à formação de nefrolitiase, ocorrendo às ve-

~ zes cólicas renais, que podem ser as primeiras manifestaçoes 
de doença'tubular fundamental. Alguns pesquisadores também pen 
sam que a diminuiçao da excreçao de citrato urinario na ATR - 

I também contribui para a deposiçao de cálcio. Complicaçoesdos 
cálculos renais, tais como a obstrução'ureteral ou a pielone- 

.. ~ frite, sao encontradas comumente e como regra geral sao respon 
sãveis tanto pela lesao renal secundária, provocando insufici 
ência renal, quanto pela hipertensão(3'l0'll›. 

No caso apresentado pode-se observar algumas das altera 
çoes acima discutidas. 

Foram realizadas, durante a internaçao, duas dosagens 
de cálcio urinario nas 24 horas, sendo a primeira normal e a 

segunda aumentada. Os autores consideram a calciüria normal cg 
mo erro de laboratório, pois a_paciente apresentava alterações 

_. determinadas pelo aumento da excreçao urinária de cálcio, como
I 

a nefrocalcinose. A hipocalcemia também foi confirmada labora- 
torialmente. A ` 

O diagnóstico de hiperparatireoidismo secundario nao foi 
confirmado pela dosagem de PTH por radioimunoensaio. As altera 
ções ósseas e`os niveis persistentemente altos de fosfatase 
alcalina (FA) sugerem a sua existência, embora o fosfato séri- 
co e urinário normais contradigam este fato. 

Concordando com o que foi anteriormente discutido, a pri 
meira manifestaçao clínica apresentada pela paciente foi dor 

óssea e dificuldade à deambulação,`conseqüentes à presença dc

4
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fratura patológica cm tíbia direita. A náo consolidação desta 
fratura levou ao diagnóstico inicial de osteomalácia e ä inter 

naçao da paciente para investigaçao. 

O Rx de esqueleto mostrou fratura completa de colo de fé 
mur esquerdo e múltiplas fraturas antigas de arcos costais bi- 

laterais, provavelmente a causa da dor torácica. Evidenciou-se 
ainda presença de pseudofraturas generalizadas, zonas de _Loo- 

ser, acentuação das trabéculas primárias e perda de contras- 

te entre a cortical e a esponjosa dos ossos. Tal padrão é ca 
racteristico de osteomalácia(2). 

Fortaleceu também o diagnóstico de osteomalácia o acha- 

do, no exame físico e radiológico de acentuada deformida- 

de óssea em valgum bilateral e a baixa estatura. 

~ O Rx de abdome revelou presença de nefrocalcinose bila- 

teral. _ 

_ 

Como já foi anteriormente citado, a ATR - I leva também 

à depleçáo dos íons sódio e potássio no organismo, originan- 

do, muitas vezes, as manifestações clínicas características. A
~I 

perda renal de sodio leva a retraçao do volume do fluído extra 

celular ativando o mecanismo renina~angiotensina-aldosterona , 

levando a um hiperaldosteronismo secundário. Devido ã secre 

ção deficiente de hidrogênio na ATR - I, e conseqüente ao esta 

do delúperaldosteronismo secundário, o potássio é ^ favoreci- 

do na troca pelo sódio, sendo eliminado em maior quantidade(7' 
9) 

No caso apresentado os niveis séricos de sódio e potág 

sio eram normais. A excreção urinária destes elementos revelou 

normalidade para o íon potássio e discreto aumento de sódio na
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urina de 24 horas. Clinicamente a única manifestação deste dis- 
túrbio foi poliúria. 

A densidade urinária variou de 1.006 a l.OlO, concordando 
com a literatura, que refere existir na ATR - I uma perda do po- 

¬. _ .9` der de concentraçao normal da urina( ). 

' Observou-se também hipercloremia, que invariavelmente acom- 
panha a acidose metabólica da ATR - I(3). 

Apesar da provável longa evolução da patologia e da presen- 
ça de nefrocolcinose, as dosagens de uréia. creatinina, sódio e 

potássio eram normais, demonstrando não haver ainda Insuficiência 
Renal. 

A terapia com alkali foi instituída com o objetivo de corri 
gir a acidose metabólica, devendo ser mant¬da por toda a vida, 
para evitar a recorréncia das anomalias clínicas e bioquímicas. A 
acidose pode ser constantemente controlada através de ajustes nas 
dosagens, sempre que indicado, especialmenLe durante a fase de 
crescimento rápido. Sais de potássio podem ser necessários para 
combater a hipocalemia(3'4'l0). 

A ós o início da tera êutica com.solfição de Shohl e clore-P 
to de potássio o pH sanguíneo da paciente «levou para 7,37. 

A incapacidade renal de concentrar a urina usualmente per- 

siste e a nefrocalcinose não regride. A tuwapia com alkali geral- 

mente, mas nao sempre, reverte a hipercalciuria, hipocitratúria e 

a perda de sódio e potássio(2'3). 

Convém aqui ressaltar a importancia fo diagnóstico precoce 
da ATR - I, uma vez que a instituição da terapêutica antes dos 

. . (2, tres anos previne a nefrocalcinose e o retardo no crescimento 
10) '

_
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