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Acidose tubular renal distal associada a paralisia periddica
hipocalémica

Distal renal tubular acidosis associated with hypokalemic periodic
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RESUMO

A acidose tubular renal distal (tipo I) consiste em uma doenca de curso cronico na qual ocorre secrecdo inadequada de protons no
tubulo distal. A depleg@o de potéssio resultante dessa patologia, se ndo tratada precocemente, pode acarretar paralisia hipocalémica
em raros casos, podendo inclusive levar ao 6bito do paciente por complica¢des decorrentes dessa condicao.

O presente artigo visa relatar o caso de uma paciente acompanhada no Servico de Nefrologia do Hospital Universitario Walter
Cantidio. Essa jovem possui acidose tubular renal distal, tendo evoluido com paralisia hipocalémica. Ao longo de dez anos de
acompanhamento no nosso servigo, a paciente apresentou varios episddios de paralisia hipocalémica, alguns dos quais associados
a extrassistoles ventriculares, devido a dificuldade de aderéncia ao tratamento. Foi evidenciada, ainda, nefrocalcinose, nefrolitiase,
acidose metabolica hiperclorémica ¢ pH urinario inadequadamente alto.
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ABSTRACT

The distal renal tubular acidosis (type I) consists of a chronic course of disease in which inappropriate secretion of protons occurs
in the distal tubule. The resulting depletion of potassium in that condition, if not treated early, can cause hypokalemic paralysis in
rare cases, and it can even lead to the patient’s death from complications of this condition.

This article aims to report the case of a patient accompanied at the Nephrology Service of the Hospital Universitario Walter
Cantidio. This young woman has distal renal tubular acidosis, having evolved with hypokalemic paralysis. Over ten years of
follow-up in our hospital, the patient had several episodes of hypokalemic paralysis, some of which associated with ventricular
extrasystoles because of the difficulty of compliance to the treatment. It was evident, yet, nephrocalcinosis, nephrolithiasis,
hyperchloremic metabolic acidosis and inappropriately high urinary pH.
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INTRODUGCAO

A acidose tubular renal corresponde a um espectro de doengas,
sendo identificada por acidose metabolica secundaria a
incapacidade de reabsor¢@o tubular de bicarbonato e/ou de
excre¢do urinaria de hidrogénio. Na acidose tubular renal
tipo I (distal), percebe-se secre¢do inadequada de hidrogénio
no tubulo distal.! Na acidose tubular renal tipo II (proximal),
ocorre deficiéncia na reabsor¢do do bicarbonato no tibulo
proximal.! Na acidose tubular renal tipo IV, ha uma redugéo
da resposta tubular a agdo dos mineralocorticoides.!

A acidose tubular renal distal (ATRd) caracteriza-se, sobretudo,
por uma deficiéncia na acidificagdo urinaria na regido distal
do néfron na presenga de uma taxa de filtragdo glomerular
normal.> Essa patologia costuma cursar com acidose
metabolica hiperclorémica, pH urinario inadequadamente alto
na presenga de acidose sistémica, hipocalemia, nefrocalcinose
e nefrolitiase.’

De fato, a hipocalemia é encontrada em cerca de 28 a
53% dos pacientes com ATRd.* Embora a ATRd seja em
geral assintomatica, raros individuos apresentam paralisia
hipocalémica no curso de sua doenga.* Esta ¢ caracterizada por
uma paralisia flacida aguda associada a hipocalemia, podendo
acarretar complicagcdes que ameacam a vida, tais como
arritmia cardiaca e comprometimento respiratorio.’ A paralisia
hipocalémica periodica corresponde a ataques recorrentes de
fraqueza na presenga de potassio sérico abaixo de 3,5 mEq/L.’

CASO CLiNICO

Paciente de 18 anos abriu o quadro com paresia e parestesia
em membros inferiores, o que a impossibilitou de sair do leito.
Nao buscou atendimento médico, tendo obtido resolugdo
espontanea dos sintomas no dia seguinte. Aproximadamente
oito meses apds, apresentou novo episodio de parestesia em
membros inferiores. Nesta ocasido, descobriu que estava
gravida. Novamente, os sintomas regrediram espontaneamente.

No oitavo més de gestagdo, foi admitida na emergéncia
obstétrica com lombalgia intensa bilateral, sem irradiagdo,
associada a parestesia ¢ paresia em membros inferiores e
superiores, hipocalemia, extrassistoles ventriculares ¢ acidose
metabolica com anion gap normal. A gestagdo foi resolvida
por via vaginal, tendo sido levantada a hipotese diagndstica de
acidose tubular renal.

Foi, entdo, encaminhada ao servigo de Nefrologia do HUWC
para dar continuidade ao acompanhamento. As principais
causas de acidose metabdlica hiperclorémica sdo acidose
tubular renal e a diarreia. A histéria da paciente condiz com
o primeiro diagndstico, pois ela apresentava pH urinario
elevado na presenga de acidose sistémica, demonstrando uma
incapacidade de acidificar a urina. Assim, foi estabelecido o
diagnéstico de acidose tubular renal tipo I.

Na consulta inicial, a paciente persistia referindo paresia em
membros inferiores, € 0 potassio sérico estava em 2,7 mmol/L.
Foi prescrita reposigao oral de potassio (KCl xarope 6% 20 mL

de 12/12h e citrato de potassio 20mEq de 8/8h), bicarbonato
de sodio (1 colher de sopa, 3 vezes ao dia) e carbonato de
calcio/vitamina D (500 mg/400 UI, 2 vezes ao dia).

A paciente evoluiu apresentando crises de parestesia e paresia
em membros inferiores, por vezes impedindo a deambulagao.
Foi detectada dificuldade econémica em adquirir a medicagéo
prescrita. A Paciente apresentava, ainda, extrassistoles
assintomaticas, sendo indicada internagdo hospitalar para
estabilizagdo do quadro (potassio sérico: 2,9 mmol/L),
onde fez reposicdo endovenosa de potassio com KCI 10%.
Paulatinamente, os niveis séricos de potassio se normalizaram
e ritmo cardiaco voltou a ser regular. Antes da alta hospitalar,
foi acrescentado a prescrigdo espironolactona 100 mg/dia.
Durante esse internamento, apos trés anos do diagnostico
inicial, foi realizada ultrassonografia de vias urinarias que
evidenciou nefrocalcinose. A paciente apresentou, ainda, FAN
ndo reagente, fator reumatoide, C3 e C4 dentro dos valores da
normalidade, bem como sorologia negativa para hepatite.

Foram necessarios mais trés internamentos por episodios
de paralisia hipocalémica (fraqueza intensa em membros
inferiores, evoluindo com impossibilidade de movimentagéo
dos mesmos e, posteriormente, do corpo inteiro), associado
a extrassistoles ventriculares, devido a ndo aderéncia
ao tratamento. Os exames laboratoriais desse periodo
identificaram variagdo do potassio sério de 2,2 a 3,4 mmol/L,
bicarnonato de 15,4 a 21,6 mmol/L, pH sérico de 7,24 a 7,33
e pH urinario de 7,0 a 7,5. Em tomografia computadorizada
realizada em 2008, foi evidenciada nefrolitiase bilateral. Apos
cinco anos, paciente passou a referir dor em membro inferior
direito devido a fratura de fémur. Realizou densitometria
ossea que evidenciou osteoporose.

DISCUSSAO

A ATRd foi inicialmente descrita em 1946 por Albright
et al. como sendo uma sindrome clinica caracterizada por
hipocalemia, acidose metabolica hiperclorémica, incapacidade
de reduzir o pH urinario abaixo de 5,5 apesar da acidose
sistémica, nefrocalcinose e nefrolitiase.® O termo distal deve-
se ao fato do gradiente entre o pH urindrio e sanguineo ser
estabelecido no néfron distal.®

A ATRd pode ser primaria, devido a defeitos genéticos nos
mecanismos de transporte dos tubulos renais, ou secundaria,
também denominada de adquirida.! A forma genética pode ser
tanto autossdmica dominante quanto autossdmica recessiva.®
Ja a forma adquirida pode ocorrer devido a drogas (tratamento
com anfotericina B, toxicidade pelo tolueno), infec¢des
(hepatite, pielonefrite cronica) ou doengas auto-imunes
(sindrome de Sjogren, lipus eritematoso sistémico).®

Essa patologia ocorre com mais frequéncia em pacientes com
mais de 18 anos e no sexo feminino.® O caso apresentado
corrobora com esse dado, tendo em vista se tratar de uma
paciente do sexo feminino que apresentou os primeiros
sintomas aos 18 anos.
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A ATRd possui baixa incidéncia na populagdo em geral.’
Nessa patologia, a capacidade de acidificar a urina ¢ perdida
devido a um defeito na excrecdo de H+ e NH4+ pelas células
do ducto coletor.” Na ATRd, o pH urinario esta acima de 6,0 na
presenca de acidose metabdlica sistémica (pH sérico abaixo de
7,35).7 A paciente do caso, ao longo de seu acompanhamento,
apresentou varia¢do do pH sérico de 7,24 a 7,33 (com o anion
gap normal, em torno de seis) e do pH urinario de 7,0 a 7,5.
A gasometria arterial evidencia, ainda, um valor limitrofe de
pCO2, assinalando uma tentativa de compensag@o da acidose
através do componente respiratdrio.

Como a excrecdo renal € a principal forma de eliminar acido
do corpo, hd consequentemente uma tendéncia a acidose
sistémica.® Esse acimulo de acidos no néfron distal leva ao
consumo de bicarbonato e CO2, acarretando redugdo nos seus
niveis sanguineos.’

A hipocalemia ocorre com frequéncia na ATRd.* Entretanto,
raramente, pode se apresentar como fraqueza e paralisia
muscular decorrente da perda de potassio,” como ocorreu
com nossa paciente. Esses sintomas, que caracterizam a
paralisia hipocalémica, estdo relacionados a hipocalemia
severa.® No caso apresentado, a paciente possui paralisia
periddica hipocalémica tendo em vista que apresentou ataques
recorrentes de fraqueza e paralisia muscular na vigéncia de
hipocalemia.’

Considera-se hipocalemia quando o potassio sérico esta
abaixo de 3,5 mEq/L7. No caso, a variagdo do potassio sérico
da paciente foi de 2,2 a 3,4 mmol/L. A hipocalemia deve-se,
provavelmente, ao aumento da excre¢do de potassio na urina
devido a incapacidade de secretar ions hidrogénio no néfron
distal a fim de manter a eletroneutralidade na membrana
apical, a diminui¢io da reabsor¢do tubular proximal em face
da acidose e da hipocapnia, e a estimulagdo da aldosterona.>¢

Além das manifesta¢des acima descritas, a hipocalemia pode
acarretar disturbios elétricos no miocardio, sendo a arritmia
cardiaca induzida pela hipocalemia a principal causa de 6bito
em pacientes com ATRd.® Nossa paciente apresentou alguns
episodios de extrassistoles assintomaticas, necessitando
de internamento hospitalar para reposi¢do endovenosa de
potassio. Em alguns casos, a hipocalemia pode levar ainda a
parada respiratoria.

Nossa paciente fez uso de: citrato de potassio, cloreto de
potassio, carbonato de célcio/vitamina D, espironolactona e
bicarbonato de sddio. O principal objetivo no tratamento da
ATRd ¢ corrigir a acidose.> Estudos indicam que o citrato
de potassio associado a vitamina D ativa corrigem a acidose
metabolica, a hipocalemia e a hipofosfatemia, prevenindo a
nefrocalcinose, a nefrolitiase ¢ a osteoporose.>* A reposi¢éo
de bicarbonato de soédio ¢ bem aceita em pacientes que
apresentam perda desse componente contribuindo para a
acidose metabolica.!® Todavia, apesar dessa conduta aumentar
o pH sérico, deve-se focar o tratamento na causa da acidose.'®

A paciente do caso apresentou fratura em fémur direito,
sendo evidenciada osteoporose em densitometria dssea. A

\

osteoporose esta relacionada a acidose metabodlica cronica
da ATRd.® Isso ocorre porque a acidose metabdlica cronica
acarreta diminui¢@o na reabsor¢do tubular de célcio, levando
a hipercalciuria e ao hiperparatireoidismo leve.®!" Nossa
paciente chegou a apresentar calcitria de 516 mg / 24 h. Vale
salientar que o tamponamento 6sseo relacionado a carga acida
metabolica diaria também favorece a hipercalcitria, a redugéo
da massa dssea e a osteoporose.

A ATRd ainda pode cursar com deposicao de calcio no tecido
renal, levando a nefrocalcinose, e com formagdo de calculos
no trato urinario, levando a nefrolitiase.” Ha evidéncias de
que a hipercalcitria em associagdo com a urina alcalina e
os baixos niveis de citrato urinario contribuem para esse
processo, favorecendo a nefrocalcinose e a nefrolitiase."" A
paciente evoluiu com nefrocalcinose e nefrolitiase bilateral
evidenciadas em exames de imagens.

Se ndo for tratada, a ATRd acarreta atraso do crescimento
e raquitismo em criancas e osteomaldcia em adultos, sendo
responsavel, ainda, por deteriorag¢@o da funcdo renal ao longo
dos anos.” De fato, estudos indicam que pacientes com doenga
de longa duragdo apresentam com mais frequéncia disfunc¢éo
renal.'? Todavia, se o diagndstico for precoce e o tratamento
for continuo com bicarbonato de sédio e citrato de potassio,
pode-se prevenir a progressdo da doenga, e 0s pacientes
em geral apresentam um bom prognodstico.’’ Infelizmente,
nossa paciente apresentou grande dificuldade em aderir ao
tratamento proposto, sobretudo por questdes econdmicas.

CONCLUSAO

A ATRd ¢ uma patologia de baixa incidéncia populacional,
sendo a hipocalemia bastante associada ao quadro. Todavia,
a paralisia hipocalémica tem sido descrita em poucos
casos. Dentre os principais sintomas que compreendem
a sindrome, destacam-se ainda acidose metabolica, pH
urindrio inadequadamente alto, dano dsseo, nefrocalcinose e
nefrolitiase. Todos esses sintomas foram apresentados no caso
clinico acima relatado.

E necessario que, ao se deparar com um paciente que
apresente paralisia periddica hipocalémica, investigue-se
ATRd, tendo em vista que o tratamento efetivo pode controlar
a sintomatologia, levando a melhora significativa na qualidade
de vida. O grande desafio consiste em garantir que o paciente
seja capaz de seguir as recomendagdes médicas, fazendo
adequado uso das medicagdes prescritas.
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