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Se estudia wir nine de 13 aies que padece de un sfndrome ge-
n&tico, dende se asccéan ana diabetes mellifus {nsulinode~
p#ndwnn, wna insfpida vasepresdin sensibfe, y una atrwgia
dptica bitatesal, v cual Ongresa poed pﬂﬂéﬂﬂfﬂﬂ una micelln
pon webosamiente o an enovme glebe vesieal que ascendia
5 em prt eieima de €@ Sed i@ wambi¢ical, Se infoama que en
Ce sata Se gealdze wea devivee (dn vesieal {tabla vesicall y
ura t:.t geitite €505 o presentat ademds nna fimosis congéni~
te. Se eaptresa ane sioevefuc(@n foe satisfacterdia. Se haeen
r:ns:d[.arcrp A vfirfﬁhtcaﬁ con #eapecfo a Mt ve figa newro-
gliiea,

INTRODUCCION

La diaketes mellitus se ha definido dltimamente comoc un
sTndrome heterogineo, en ol cual diferentes Factores gené-
ticos, ambientales e inmunoldgicos pueden estar implicados
ezra originar el descrden comin.’ BEn la actualidad se han
deserite mis de 40 onFermedades o sindromes genfticos dis-
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tintos gue pueden estar asociados con una diabetes mellitus
o con una tolerancia alterada a la glucosa.’

En 1949, De Lawter® describid una nifia que desarroll3
una diabetes mellitus a la edad de 5 aros, una diabetes in-
sipida a los 14 afios y 2 afios mas tarde una atrofia Optica
bilateral., Estas asociaciones esporadicamente han sido sena-
ladas en la literatura y hay autores que plantean que pace-
ce ser un sindrome genético distinto, a la forma simple de
diabetes mellitus y de atrofia nptlca.

Por mecanismos fisiopatoldgicos diferentes, ambas dia-
betes (mellitus e insipida) pueden provocar una vejiga nou-
rogénica e inclusive una ureterchidronefrosis, complicacio-
nes gue repercuten desfavorablemente en la funci&n renal y
provocan, ademds, una valoracidn no Sptima del control meta-
bdlico mediante la determinacidn de las glucosurias cualita-
Livas,

Se decidid destacar las complicaciones renales en un
nific que presenta una diabetes mellitus insulinodependiente,
una diabetes insipida vasopresin scnsible vy una atrofia dp-
tica bilateral.

Presentacidn def caso

Paciente L.V.P., de 13 ancs de cdad vy del sexo masculi-
no, que ingresa en abril de 1985 en ol Hospital Provincial
Clinicogquiriirgico Docente de Sancti Spiritus, cn la Sala de
Urclogia Infantil, por presentar miccidn por rebosamicnto.
Al realizar el examen fisico se obtuvieron los siyuicntes
signos clinicos: enorme globo vesical que ascendia 5 cm por
encima de la regidn umbilical, una talla de 126 cm fpur de-
bajo del tercer percentil), un peso corporal de 29,5 g, hi-
porreflexia rotuliana bilateral, hipopalestesia ¢ hlpﬂﬂﬂuh—
tesia tictil en el tercio inferior de ambas extremidades in-
feriores. Ademads se le comprobd una fimosis congénica y una
estrechez en el meato uretral.

Al realizar el interrogatorio dirigido se conocicron los
siguientes antecedentes de interés: tener diagnosticada una
diabetes mellitus insulinodependiente desde los 2 anos de
edad, lo cual ha motivado miltiples ingresos hospitalarios
por cuadros de descompensacidn metab8lica. En estos momentos
se administra insulina de accidn intermedia NPH en dosis
fraccionada (24 U por 24 I1). En febrero de 1980 comienza a
presentar un aumento considerable de diuresis, y se le aso-
cia una polidipsia marcada. Dicho sindrome fue interpretado
como secundario a una potomania. En diciembre de 1983 ingre-
sa en el Hospital Provincial Pedidtrico de Sancti Spiritus
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por presentar una distensidn vesical. El ultrasonido de ve-
jica evidenci® una vejiga neurogénica atdnica cen un volu-
men en replecidn de 562 cm® (el volumen vesical normal es
a45,3 em? ?], signos de ureteronefrosis bilateral vy rifones
aurentados de tamaho. En el examen oftalmoldgico se le de-
tectan signos de atrofia Sptica bilateral. Egresa con los
diagnfsticos de vejiga neurogénica, hidronefrosis bilateral
y atrofia Sptica idiopStica. Posteriormente ingresa en 2
oportunidades en el Instituto Nacional de Endocrinolegia en
el primer semestre de 1984, y se le diagnostica en el se-
gundo ingreso una diabetes insipida wvasopresin sensible. Se
le comenzd tratamiento con pitresin oleoso (5 U 2 & 3 veces
poY semana), Su seguimiento en consulta egpecializada se
efectuaba cada 3 meses on su provincia, se mantenia el glo-
bo vesical v en ccasiones presentaba enuresis nocturna vy
miccidn espontinca no controlada.

Por su cuadro clinico, gue motivd su ingreso actual, se
le realizd una derivacidn vesical {talla vesical}, una di-
lataci@n del meato urctral y una circuncisidn.

Posteriormente se estudia su disfuncidn vesical y su
repercusidn en la funcidn renal mediante las siguientes in-
vestigaciones: uroygrama descendente, donde se evidencid una
hidronefrosis bilateral, mis marcada ¢n ¢l rifidn izquierdo,
un retardo de la climinacidn del contraste en ambos rifones
v un aumento del volumen de los mismos, En la cistografla
retrbyrada miccional, la vejiga presentaba una gran dilata-
cién, atdnica y con presencia de reflujo vesicoureteral bi-
lateral, Wo se hallaron elementos para gue pudiera plan-
tcarse obstruccidn. El ecstudio isotdpico (renograma) mos—
traba una fase funcional proleongada, sin que se apreciara
la excrecidn en ¢l periodo de la prueba. Los resultados de
los estudios de laboratorio realizados para estudiar la fun-
cién renal fueron los siquientes: urea 48 mg %, creatinina
1,2 mg %, acido {rice 3,4 mg %, filtracidn glomerular
118,7 mL/m{n y albuminuria 0,3 g/{.

Evelutivamente el nife después de la derivacidn vesical
y ¢e su intervencidn quirfirgica tuve una mejoria clinica.
Recuperd su estimulo de miccidn y no presentd mas la mic-
cifn espontinca no controlada. Las ccograflas vesicales
evclutivas (figuras 1 a 9 y tablas 1 a 3) reflejan cbmo los
voliimenes de la vejiga en replecidn y posmiccional, dismi-
nuyeron ostensiblemente en comparacidn con los iniciales,

En agosto de 1985 sc le retira la talla vesical, v se
manticne hasta el momento con una ovol wide catisfackoria.
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Figura 1. Ecografifa vesdicat (29 de diciembre de
1983): mediciones de La vefiga en neplecidn, en
tas vistas cefalocaudal y anteropostenich.

[-‘i.“”';]. 2. FL"[ 'r'{‘ 'f"!.r]li:{-.'l.'t"fbﬂr {'it‘ Pﬂ V{'j'{'qﬂ en e~
plecidin, Obsftvese en ambas #iguras {a enchme
ditatacidtn de ta vefiga visibte tambidn.
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Figura 3. Ambes xdifiones donde se destaca La wxe-
terchddiencftesds bilatenal. Vista por ecogradia
henal (29 de diciembre de 1963).

Plgreas 4oy h. Uistas de fa edstograiia netrSqrada miced onat
dende 2o cveddencia (a g wr dilala (5 vesical ¢ La presencia
ded i vesirousereral nifatenet,



Figura 6. Urcgram:
descendente donde

obsenva un netrasc
de fa eliminacifn

del contraste pox

ambos nifones, asl
comp La unetenohi-
dronegrosis bilate
nak.

C.DIABETI . EFIMOSIS.
THLLI-'I YVESICAL .

Figura 7. Ecogragla vesical evolutfiva [§ de
agosto de 1985). Mediciones de La veiiga on %e-
plecidn en Los cortes cefalocaudat i anivrepes
tenion.
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VEJIGA ]
:EHTEIE CELULARES EN LA O-

.DIABETICO. 'EFIMOSIS.
TALL# S 1CE
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Figura 8. Conte thansvensal de fa vejiga en
neplecd én.

Figura 9. Ecograffa vesical pesmicedonal (8 de
ageste de 1985), Se cbseava wuna franca dismi-
e (én de Cas mediciones en {vs 3 cjes.



Tabla 1. Valores def volumen vesical en weplecdfn y pesmic-
eional {em®) segdn La ecogragia

volumen vesical

Fecha Replecidn Posmiccional.
Diciembre de 1983 562 564
Mayo de 1985

(posterior al tratamiento 489 212
Agosto de 1985 404 58
Octubre de 1985

{sin talla vesical} 325 q1

Nota: wolumen vesical: A X B X C X {l,.,52."r

Tabla 2. Resultades de £as pauebas diagndsticas de fa dia-
betes .(nsfpdda vasopresin sensible del paciente

Osmolaridad urinaria (mQsm/lg)
Pruebas diagndsticas Basal Despuds de la prucha

Frueba de supresidn

de liquidos 193 199
Prueba de la vaso-
presina 1294 803

Tabla 3. C{fxas de glicemia (mg/dL) ¢ cetenutia [métode
Tmbent] at ceomienze y en su (ngresc actual

Gliceomias
Ingresos ayunas - 3 I Cegonuria
1974 (comienzo) 458 - ++++
1985 {aclual) 115 1549 Negativo
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DISCUSION

La disfuncidn vesical en este casoc posiblemente sea mul-
tifactorial pues existen evidencias clinicas de obstruccidn
mecdnica y funcional, asi como manifestaciones clinicas de
sospecha de un alto valor diagndstico que sugieren una neu-
ropatia visceral vegetativa.

La poliuria de baja densidad de la diabetes insipida,
provoca, por el aumento exagerado del volumen del flujo uri-
nario, una contraccidn voluntaria del esfinter vesical exter-
ne, por sobrepasar la capacidad fisiol8gica de la vejiga.
Esta contraccidn del esfinter externo vesical lleva a una
dilatacidn e hipertrofia de la misma.® Ademis, la hipertro-
fia de la pared wvesical obstruye el uréter intramural y el
volumen urinario aumentadc, que tambidn supera la capacidad
fisiolﬁg'ca de los ur&teres y provoca la dilatacidn de los
misros, ¥’ 10

Se cree que el diagndstico tardio-de su diabetes insfipi-
da vasopresin sensible es un hecho que ha repercutido des-
favorablemente y se Piensa que haya sido uno de los facto-
res que mas haya contribuido en su disfuncidn vesical. Como
se demostrd en la cistografia retrbgrada miccional, la dila-
tacidn de los uréteres favorecid la presencia del reflujo
veglcoureteral.

La vejiga neurogénica en los diab8ticos insulinodepen-
dientes es una complicacidn neuroldgica no infrecuente,

Comc se ha explicado, su aparicidn obedece a la afectacidn
de las fibras vegetativas que inervan a la pared vesical y
al misculo detrusor,'? lo que provoca inicialmente una di-
lataciBn de la vejiga y posteriormente una atonia vesical,
donde el residuc posmiccional aparece.!?® En esta etapa des-
compensada, la vejiga podra evolucionar al fallo global si
no se trata adecuadamente. Clinicamente el nifio presenta
signos en los cuales se puede plantear una neurcopatia bila-
teral perifSrica diab€tica. Se ha planteado gue la neuropa-
tia somdtica y la neuropatfa visceral. coexisten en los dia-
béticos.'*"1% Esto nos permite sugerir, independiéntemente
de que no se hayan realizado pruebas especiales, la posibi-
lidad de que tambi&n en este caso la desnervacién parasimps-
tica sea un factor que puede haber influido en la aparicién
de la vejiga neurcgénica.

La obstruccidn meclnica (estrechez del meato uretral) ¥
la fimosis, posiblemente provocaron una descompensacidn mas
temprana de la disfuncidn vesical., Esto se corrobora con la
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mejoria ostensible gue se logrd después del tratamiento
empleado. Ademds, a pesar de que aln mantiene algunas mani=- .
festaciones clinicas de su vejiga neurogénica, despufs due
se le retird la talla vesical no ha vuelto presentar la mic-
cifn por rebosamiento y su residuo posmiccional ha disminui-
do considerablemente, Esto refuerza nuestros planteamientos
de que la vejiga neurogénica en este caso responde a varios
factores.

Se piensa que el deterioro de la funcidn renal, es ox-
presidn de un control metabdlico no Sptimo y de la repercu-
51i6n desfavorable de la hidronefrosis bilateral v del roflu-
jo vesicoureteral, En estos enfermos es fundamental la dis-
minucidn de la poliuria de baja densidad comc Unica medida
para evitar a largo plaze la insuficiencia renal.” ademiis,
la requlacidn de las cifras de glicemia a valores normales,
detendra o podra revertir el dafio renal en los primeros es-
tadios de la nefropatia diab@tica.'l

Para resumir, se puede senalar gue el nifo padece deo
un sindrome genético donde se asocian la diabetes mellitus,
v la insipida y la atrofia Optica bilateral: condiciones
clinicas que han repercutido negativamente en el aparato
renal,

SUMMARY

Bustillo Solano, E. et al.: Diabetfes .insipidus, mellitus and
optic atrophy. Renal complications. Presenfation of a cose.

A 13 year old boy with a genetic syndrome associated with
insulin-dependent diabetes mellitus, sensitive wvasopressin
insipidus and bilateral optic atrophy, is studied. The child
was hospitalized because of an overflow miction and a huge
vesical globe ascending 5 c¢m over the umbilical region. Vesi-
cal derivation (vesical graft) and circumcision, since he
also presented congenital phimosis, were performed at the
ward. Evolution was satisfactory. Btiologic considerations
with reqrd to his neurcogenic bladder are expresscd.

RESUME

Bustillo Sclanc, E. et al.: Diabdte .ins.ipide, diabife sucxé
et atrophie optique. Complications nénales. A prepes d'uw
Cas .

L'étude a porté sur un enfant de 13 ans atteint d'un syndro-
me génétigue ol s'associent un diabete sucré insulinodépen-
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dant, un diabete insipide sensible a la vasopressine et une
atrophie optigue bilatérale. Il est hospitalisé& pour présen-
ter une miction par débordement et un gros globe wvésical qui
surmontait de 5 ¢m la région ombilicale. Dans la salle, on
lui pratique une dérivation vésicale (taille vésicale) et
une circoncision, pusigqu'il présentait en plus un phimosis
congénital. L'évolution de ce malade a &té satisfaisante.

Des remarques &tiologiques sont faites a propos de sa vessie
neurcgene.
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