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En 1945. W.,lng y colaoo,ado,e$' In
fo, ma.on un slndrome c!lnlco de Inicio 
poso.lal. caracterizado por Hebra no ex· 
plicada. const ipación. vómitos . poliuria 
y polldipsja. que no .espondl, al t.ata· 
mi ento con vasopreslna. 

Po,tetio.mente. en 1947. Wllliams y 
I/en,y' int.oducen e l t'rml no de diabe
tes ;nsrpida nelrog'nica al nota r la Inca· 
pacidad de estOI pacientes para formar 
orinas concent.,das daspuh dala ,dml· 

ni."ación de eltas dosis de hormona an_ 
tid i u,~,ic3, proponen 18 teo,la do la re· 
"istencia del órgano te.mlnal. 

En nuestro país son inlrecuentes las 
publicoc i<>nes relacionadas con esta en· 
tjdad . Es por eso nuestro propósito de 
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inlo.ma. 13 pacientes cOn diagnóstico 
de diabetes in.[pida vasopresln resisten· 
te o nelrogénica. estudiados en el sorvl· 
clo de endocrlnologla Inlantil del hospi
tal pedlálrlco provincial docente "0<:13-
vio de la Concepción y de la Pedra],,··. 
en Holgu ln . Oriente No,te : y en e l de· 
partamento de endocrinología Inlanlll 
del In"mulo do Endocr lnologla y Enler_ 
medades Metabólicas. y ae~alar aspec
tos Importantas de la entidad como son , 
suo. desarrollo pslcomotor. anteceden· 
tu patológ'lcos familiares. s íntomas en 
los primo,os allos. diagnóstico precoz y 
complicaciones. 

..... TERI ... l V ME"TOOO 

Se estudian 13 pacientes a quienes se 
les d lagnósllco dlabeles Inslplda vaso
presln resistente o nel.ogénlca. con 
edades comprendidas entre 15 meoes y 
14 a~os; de éstos 8 del sexo muculino 
y 5 del femenino. desglo~ados en 7 la
millas. de las cualu 3 lienen varios 
miembros ale.:tados: 

- familia PP: 1 del sexo mucullno y 
1 del femenino 



_ bmilia Ql: 2 del sexo ... uculino y 
1 del len"!f1ino 

_ f"",ilia GX: 1 del sexo masculino y 
2 del le ... e nino 

a . $e acepla c<lmo dl.betes Insipida 
vuoprnin resistenle o nelr<><;Jénica al 
cuad,o clinico y. se/la lado . <;011 poIiu,i . 
de MIS densidad. pe,o~ .... no concentra 
.... o,i,... en ellNI de p;lres ln. 

b. Se acepta como d i¡,gnóatieo precoz 
e l reali zado en e l prime< lrimestre del 
Inicio de los ,intomu: .., ludio el ,e'· 
IIzado COn poste,io,ld,d • nt. e lapa . 

A todos los p.acie"I" .. In conlec. 
cionó una histo,i, clínica endDC,ino~
dl't, ica individual . .., .de ... ~' la les ,ea· 
1I •• ,on loa siguientU edm,,,,,, . comple
mentarios : hell'>O\l,ama. orlN. (¡lieemia . 
u'''. ereetini ..... "'100 Ül"1eo. ~lciO. 16$· 
'0'0. 'osl" .... Icallna . .... ocul. ivos. con-
leo de Addis. el.ct.oc ... di0ll" ....... Y Ion· 
do d, OjO: igu,Im,,"e 1M indica<on 
los s iguientes estudios . adlOlOgicos: ". 
YO' X d. c,jneo. edad ó .... urog''''''' 
d"cendente y cis togratla micejona!. 
hmbi'n se p,.ctica,on In ,iguientes 
pr .... b.s especial .. : 

Tu' de pit,e.in:' se .dmlnis',ó taRiltO 
de ... asopre.inll otao.o (plt<es lnl pot" vi. 
intramuscul ... , 05 ... 1 en nlllos ~qoueños 
o I mi (:; unidades, en niños mayotn 
duu ... te 3 días conlKO.ltivos . y se com
pat_ la il"l9.1I1ón de I¡quldos. diu<es is 
y den.idad en lo, 3 d i .. p .. ."ios. do.J<3IIle 
y polterlormente al t .. t.miento; se con· 
c luyó que no conce nt,.ban su. o<inu. 

Igualmente se estudie l ..... d,e de la 
18mlll •. y se observa que 18 Ingestión de 
liquido. y diure.l. da 2. horn sc me .... 
t l.M dentro de Ii ... ites M(I,males . no asi 
~ deMid.d qo.¡e erl i ... I" IO<. Poste';o.
mente se le ,ealiló.I le,' de supr .... ión 
de liquido según el ...... Iodo aiguiente : 
.. hid,lIó. d6ndole a 1"11".1. agua (20 mI 
por kg de peso p.or l. mall .... tfOmpo-ano) : 
.. l. s.uprlmieron 101 liquido. e ;"dicó 
~ue tenia que ... .cla, su vejiga: posle· 
, ,,,,mente Se concluyó a l pe,iodo de p,i. 
vac ión I!IJC duró 6 ho,as, du,an te las CU3· 
lu se midió el voluman y den.idad de ... 

or .... , c . .... ho,._ Obse...- QIMI ....... 
que la di~,eBi5 disminuyó la den sidad . 
no ."""", tó mh de \ 005. Y se concluye 
el 1 .. 1 como posit ivo al denIOSU" un 
d .. lec to parcial de concentracldn renal. 

Af$UL'AOOS y COMENTARIOS 

L. dl,be' .. insipid ..... sopr .. ¡n rui,. 
tente O nelrogl!nlc.a no el ¡ .. c ..... n.:' e n 
""""'0 paI. sólo conoc ............ fo,m.a<:!o 
con Inte,io, idad e l caso de I paciente.' 

ElIS enle,mect.d h. sido dividid' .., 
00"51"'1,- y adqui, id .... " últl"",. l.· 
cundarl. I la administ .. ciÓn de IIthl ....... • 
o da hld,oclorodimetilclorte t"clclln,; '" 
t3mbl'n hs sido inlo, ... ad . l ... oclación 
de 1$18 a fección con otraS enlldades 
como c;"~t¡onlnu,ia COflll6nlta.' .Indr'o
.... de $ j69, .. n. '· sarcoldosls" y pre· 
e l • ...,..I •. ·' 

En .. le ulUdio se ob .. ",. qu, mb 
d. la mitad de lo. paclenle1l tle .... n e .... · 
du Infe<lO<el .. los 10 ao'Ios • .., existen 
• en .1 grupo de edad da O o •• i\oa. lo 
qoue se e xplica por la c ... acteristica de 
l. aparición desde los p,ime,os di., de 
le ... Ide . De lo .. 13 pacientes, 8 co" ... · 
pondan a l sexo masc uli no y 5 al leme· 
nlno. 

Herencia: algunos autores.' bto. 6ndou 
en un modo de he,encia ,KfI$lva li9ada 
. 1 .... 0. han pI .... ""ado que esta . Iacclón 
l. padaocen 101 paciente. del .. ><O ""'.
culillO. y la tras.miten • lo. del 1IfI~0 fe
menino: polle,lO<mente otre»" han In· 
IOfm.oo p.eientes del SnO fe menino 
con e"a en f .. ,medad. un."ndo .. un 
modo dominante autosóm;co con poca 
penettlnCla en lea hemb,,, . 

Nuestro. datOS contribuyen a d .. fe .... 
de, algunos plante.mientos <eall •• 
do." '" sobre e l modo de llar. ncls , . 
cul ... a liGada al X. es <lec;'. _ ~ 1M
dece e l .... rón. mient, .. qo.¡e le hGMbts 
1. pot"ta ~ cuando kta 1. pacIeu el de 
una Io<m. menos gra ... e_ 

Desde los primeros .studios . eal; ••. 
dOl (lO FOf8$ma.~ en 194:;." y poste ,ior· 
m~nl e (lO, otros auto'es"'" se ha Inlo,· 
mado l. posibilidad de portador .. heteo 



r<>eigóticoS. tanto en nii'los como en la8 
madres. los cuales maniliestan en Su 
eswd io un defecto parcial de concen· 
trac ión; Carler y Simpkius." al estudiar 
un grupo de pacientes con esta caracte· 
r istica. informan que a todos al reali· 
:-ar lcs un~ prueba de supresión de liqui. 
oos. I"'rsistian Con densidad urinaria in
ferior a 1 018: como ya hemos se~alado. 
la 'nadr~ de la familia CM fue estudiada. 
y se determloó que era una portadora 
heteroci9ótica al demostrarse. por el 
test rea lizado, un defecto parcial de la 
concentración renal. 

Dcurrollo psicOmolOr: en el cuadro I 
se e.pone el an~ lisis del desarrollo psi. 
comotor de los paciente. estudiados. en 
el cual encontramos 7 con desarrollo 
retraudo y 6 COn desarrollo psicomotor 
normal. Nos explicamos este dalO por 
lo aparición de esta afección desde los 
primeros días de la \rida , asociada a una 
alta frecuencia de diagnóstico ¡ardiO 
CO"lO observamos posteriormente: estas 
situaciones provocan frecuentes compli. 
caciones. como son: deshidratación hi· 
pertónica. convulsiones e hlperpirexla 
que dejon como secuela da~o cerebra l 
que deriva in icialmente en retraso del 
desarro l lo psicomotor y posteriormente 
en retraso mental. como demostramos 
en eot .. eSlUdio. 

AMeCedenle$ p<>lo/óglco8 famil/ares: 
en el cuadro 11 analizamos los antece· 
dente. patológicos familiares de los 
nac ien te •. y observamos que sólo t pre· 
$en tó consanguinidad de 108 padres: 
había 8 pacientes con antecedentes 18ml· 
li ares de esta afección. Llama la aten· 
ción que el paciente con conungulnldad 
p.tern3 no pertenece a ninguna de las 

CUADRO I 

DIAS[T[S INSIPIDA VASOPRES'N RES 'STENTE 

Di.Deles insipida 
vasoprcsin resiso 
tente 

0.0.,,01 10 po""""'''' 
~o,m.1 Relr ... d<> 

, 

CUADRO 11 

DIAIlETES 'NSlP1DA VASOPRES'" RESISTENTE 

Antece<!enle. Potol6!rCO. No, d. 
f.mlll..-. onf.""". 

con consanguinid ad 
Padres 

sin cons3ngulnldad ... 
Diabetes con antecedentes ,--
insipida 
Vasopresfn 

s in antecedentes • resistente 

En un poolO<ll. no • • recog'ó ... te 01010. 
.. Un ,",cl"'18 11."" 2 !fu con . IM,,,,,,. po. 

,10),..", "" _01ud'_. 

lamillas anteriormente sei'ialadas: ésta. 
proceden de ~ress rurales. en su mayo
ria . y es posible que hayan existido unio· 
neS matrimoniales no conocidas entre 
~us antepasados. 

Sintomas de los primeros ~¡¡os: .1 ana· 
IIzar los sfntomas de fos pr imeros a~os 
de fa vida . en los pacientes con esta 
afección (cuadro 11 1). observamos que 
los 13 pre.eotan poliuria. polidipsia y 
enuresis: de Igual modo señalamos fie· 
bre de causa no precisada en todos los 
pacientes. la que se explica por 18s freo 
cuente~ deshldrstaclones que padecen: 
Informamos 5 pacientes con convulslo· 

CUADRO m 
DIABETES ,"S'PIDA VASOP~ES'N ~ESIStENTE 

Slnlom •• d_ k>s pr''''''ro, .1'>0, 
Pol iuria 

Polidipsia 

... . d. ."¡,, ....... 

" 
" 

Fiebre de causa nO precisada 13 

Enuresl s 

Vómitos y diarreas 

Convulsiones 

Neumopatias inllsmatorias 

" , 
, 
• 

'" 



nes. explicándonos eSle dalO poe les 
des hldrat8cl<>nu hipertónicas habitua. 
les: 4 pacientes con neumopatias inlla· 
matorias: es posible que debido a la des
nutrición 8acundaeia. asi como 8 18s des · 
hldrataclonea que padecen. se lacilile 

· . 1 lerreno paca las inlecclonu eupiea· 
torlas. 

Aunque la literatuea médica no señala 
este dato. en nuuteo estudio observa· 
mOs 9 pacientes con vómitos y disneas. 
y posiblemente la causa sea por la In· 
gestión excesiva de egua que provoca 
un ,,'nslto Intestinal acelerado. que 
desencadene una enfermedad diarreica 
aguda (RO Infecciosa): también la neceo 
sldad de Ingerie agua puede ocasi<>nae 
que ésta 00 se eealice en las mejores 
condiciones posibles. Igualmente la po. 
lIurle-polldlpsla puede facilllar la desnu· 
trlclón del paciente. y Crear teHeno 
¡evocable para Una Infección enteral O 
parenteral que desencadene el cuadov 
diarreico. Otea poSibilidad es que este 
dato esté en dependencIa de las condl · 
clon"" socloeconómlcas y culturales del 
medio lamlllar (no investigado por noso
tOV8) . y no a la enleemedad en si. Como 
última posibilidad deberá valoeaese que 
se.n murtiple. 108 factores desencade
nantes. En este estudio no se inves· 
tigó el dato referido en la literatura 
mádica sobre la dificil hidratación de 
estos pacientes, debido el deSCOnoci
miento de los padees en ese upecto. 

Peomedlo 8nIJ81 de Ingresos: estudia. 
mos los a~os de evolución de la enler· 
medad (qlJe es similae a la edad Crono· 
lógica) . asl COmO el numero referido de 
Ingres<» por le enfermedad y el prome· 
dio anlJal (Individual y geneeall de éstos. 
que son: 51 en loo 13 pacientes estudia. 
dos: al analizar Individualmente e l pro· 
medio anual de ingresoa observamos 
<lue 1"" pacientes con menos edad y. por 
tanto. con menOe evollJclón de la enfee· 
me<lad. lienen mayor prome<lio de in_ 
gresos. lo que se explica al comenzar 
eSla afección desde los primeeos días 
de la vid. y evolucionar. generalmente. 
COn diagnóstico tardlo. lo que provoca 
que ten~n que ingresar f,eclJentemen-

'" 

le: encontramos como promedio enual 
global 0.5 Ingresos poe paciente. por lo 
qlJe podemos olanteae que los pacIentes 
de este estudio. en téeminos generale •. 
han inJlresado por su enfermedad IJnS 
vez cada dos allos . y si valora mOa fl l 81g. 
nillcado de este dato. ya qlJe provoc,. 
en ocasiones: bajo eend;mlento escolar. 
conllictos emocionales . osi como una 
fuluea mala Incorpoeaclón a la sociedad. 

CompUcsclones: hemos estudiado las 
siguientes: uovlóglcas,'"·" baja talla. '• 
infección urinaria y reteaso mental: " las 
dos primeras serán obleto de ,njUs ls 
en otro~ trabajos. Oebemos sei'lalae que 
no hemos (lIlcontrado nlngun paciente 
con infección urinaria. lo que explicamos 
por el gran volumen de recambio de 11. 
quido peoce sado por el riñón. En la lite· 
ea tura médica s e se~a la COn relatIva 
frecuencia el retraso mental: "I,man y 
colaborado,es" informan 2 casos de sus 
4 paCientes cOn "sta complicación: noso
tr"" lo enconteamos en 3 pacientes con 
edades actuales de 14. 11 Y gallos. 
respectivamente. Los dos primeros fue· 
ron dia gnos ticados en el primee a~o de 
la vide (3 y 9 meses respectivamente). 
mientraJ el último lo lue a los 8 anos de 
edad. 

El pcimer paciente presentó convulsio
nes y fue diagnosticado precozmente: 
en los 2 res,-ntes el diagnÓetico IIJ" ter· 
dio. lo que explica ,,1 retraso mental 
como anenzamos con anterioridad. 

Diagnóstico: se ruUza por el clJadro 
cllnico antes sei'lalado al estudiar un 
paciente con slndrome poliúrico-polidlp
sico de bala densidad;" es necesario 
se~al8r la Importancia de un diagnóstico 
precoz. ya que como 8e observa e n el 
cuadro IV encontramos que sólo 2 pa· 

CUADRO IV 
DIABETES INSIPIOA VASO."R€SIN RESISTENTE 

Precoz , 
Tardío " 

~¡"""OICI"'''''. 1m 



ci" ntes han sido diagnosticados pr .. coz· 
mente la la . edades de 2 y 3 mUes 
respectivamen(e). y ex is(en. por el con· 
trario . 11 pacien(es diagnos(icados taro 
díamente. algunos a la edad de 4. 8 Y 
hasta 11 ~ ños . Consideramos" que el 
diagnó.(iCO precoz es responsabil idad 
plena del pediatr", que atiende a estos 
p.ciente. durante el primer a~o da vida. 
priocipalmente en los serviciOs de neO· 
nalOlogia. distrofia y enfermedades dla· 
rr ei c os agudas. 

RECOMENDACIONES 

AnaH,ando los datos planteados he· 
mOs considerado necesarias las sigu ien. 
tes recomendaciones , 

1. Se deb .. realizar el diagnóstico d i· 
ferencial pare detectar esta afee· 
ción . siempre que exista e l dato .. 

SUMMAAY 

-qu .... l niño mol .. Irecuentement~ 
sus ~ñalu. 

-.-.deshidratacione. h&bituales . en 
ocasiones COn liebre y hasta 
convulsiones . y mlis aun si se 
observa que existe dificultad 
par", su normal hidyatació n. 

_ avidez exces iva por agua y una 
mayor preferencia de ~sta en 
vez de los a li meotos. 

-frecuencia .. xag .. rada d .. neumo· 
patias Inflamatorias. enfermedad 
diarreica aguda o también ,e· 
traso del desarrollo psleomotor 
o distrofia . 

2_ Vigilar estrictamente a los familia · 
res. principalmente los niños re· 
cién nac idos de los pac ientes con 
disbetes insipida pars lograr un 
diagnóstico precoz de esta afec· 
cióo . 
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