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OXALOSIS PRIMARIA. PRESENTACION DE UN CASO
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Dra. Olga Rodriguez Fernandez,* Dr. José A. Ores
Viego,** Dr. Manuel Borrego Abib-Alli**#*
Yy Dr. Rafael Torrens de la Nuez#*#**#*

Se describe el caso clinico de una paciente con sepsis urinaria
recurrente. célicos nefriticos repetidos y expulsién de calculos, los
cuales fueron observados radiograficamente. motive per el cual fue
intervenida quirdrgicamente. Se le realizan estudios metaboélicos y se
llega a la conclusién de que se trata de una oxalosis primaria que
evoluciona posteriormente a una insuficiencia renal crénica terminal
dialitico-dependiente; la paciente fallece a causa de una ‘complicacidén

de dicha afeccidn. Se destaca que el interés de la presentacién de
esta paciente se centra en el estudio integral de la litiasis ¥ la
rareza de esta enfermedad clinica.

INTRODUCCION

La oxalosis primaria es una enfermedad descrita por Lepoutre en 1925, Se
produce por una ancmalia del metabolismo de los oxalatos, caracterizada por
precipitacion de oxalato de calcio en distintai tejidos. rinenes y vias
urinarias., y es su trasmisién autosédmica recesiva.

Los primercs sintomas aparecen antes de los 5 anos de edad ¥ las mani-

festaciones van ligadas a la litiasis. que se asocia a una nefrocalcinosis:
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1a ingusicinncia renal crénica (IRC) aparece antes de los 20 anes de
edad.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente B. B. B.. historia clinica No. 160964, de 12 ahos. sexo feme-
nino y de la raza blanca.

Antecedentes patolégicos familiares: Nada significative.

Antecedentes patolégicos personales: Sepsis urinaria repetidas,

Motive de ingreso: Traslado del Hospital "Centro Habana", en dialisis
peritoneal continua intermitente (DPCL).

Histeria de la enfermedad actual: Paciente que ingreséd en el Hospital
Pedidtrico Provincial Decente “José Luis Miranda”. de Santa Clara, en
febrero de 1984, procedente del Hospital Pedidtrice Docente “Centro
Habana®, con antecedentes de ingresos en ese centro hospitalario (1976,
1978 y 1982).

Comenzd con episodios frecuentes de sepsis urinaria antes de los 4 anos
de edad., motive de su primer ingreso., y presentd posteriormente hematuria,
célicos nefriticos vy expulsién de calculos, por lo cual fue intervenida en
2 ocasiones; posteriormente es estudiada en La Habana, donde se llega a la
conclusién de gue se trata de una oxalosis primaria. Se le iniciar trata-
miento dialitico y se remite a este centro nuevamente.

En 1978 se le repite urograma descendente, con retarde de la eliminacidn
del rinén izquierdo y dilatacién del sistema pielocalicial de ese lado con
las imagenes litidsicas ya descritas. Se le realiza pielelitotcemia
izquierda.

El estudio de litiasis destacd lo siguiente:

Calcio sérico: 9 mg % (2.24 mmol/L).

Calcioc en orina: B80.5 mg/24 horas (3.2 mmol/L).

Fosforo en sangre: 4.6 mg % (1.48 mmol/L).

Fosforo en orina: 700 mg/24 heras (22.6 mmol/L).

Fosfatasa alcalina: 84 UB.

Continta su seguimiento en consulta externa, y se detectan en 1982. en
el urograma descendente, miltiples imigenes radiopacas en ambos rinones.
con retardo de eliminacién del rifién izquierdo y bolsones hidronefréticos
de ese lado. Urea 86 mg %. creatinina 1.3 mg %. Se efectta en esta ocasidn
pielolitotomiu izquierda y nefrolitotemia del pole inferior de ese rindn.

Se realiza estudio de litiasis en el Hospital Pedidtrico Docente "Centro
Habana*. con los siguientes resultados:

Creatinina: 1.3 mg % (114.9 U mol/L).

Acido trico: 7.8 mg % (463.0 U mol/L).

Caleio sérico: 9.7 mg % (2,42 mmol/L).

Fésforo: 4.9 mg % (1.58 mmol/L).

Fosfatasa alcalina: 120 U/L.

pH en orina: 5.6.

Gasometria normal.
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Estudic quimico de I%tiania. Oxalate de calcio.

FG: 10 mL/min/1,73 m", S/C.

Test de cistina negativo.

Ultrasonido renal: Rinones con pobre relacién corticomedular, miltiples
cdlculos en ambos rifiones, rifidn izquierdo 60 por 31 mm. rinén derecho 92
por 44 mm.

Diagnéstico: Oxalosis primaria.

Tratamiento: Piridoxina y sales de aluminio.

Posteriormente hay un aumento de las cifras de azoados vy se comienza a
realizar DPCI mediante catéter de Tenckoff.

Ultimo ingreso en el centro: 1985. Se mantiene en DPCI hasta mayo de
1985. donde se traslada a hemodidlisis a causa de la poca capacidad
dialitica del peritoneo y episodios de peritonitis bacteriana. Presenta en
este periedo miltiples complicaciones: edema agudo del pulmén. herpes zos-
ter y sepsis generalizada por acinetobacter: fallece por tromboembolisme
pulmonar.

HALLAZGOS ANATOMOPATOLOGICOS

1. Oxalesis primaria con depdsitos al nivel renal (figura 1) y miccardio
(figura 2).

2. Rifidn en fase terminal, con miltiples calculos en ambas pelvis y calices
(figura 3).

FIGURA 1. Oxalosis primaria con depdsitos al nivel renal.
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FIGURA 2. Oxalosis primaria con depdsitos al nivel miocérdico.

FIGURA 3. Rifén en fase terminal, con miltiples chlcules en ambas
pelvis y calices.
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3. Bronconeumcnia severa bilateral. Tromboembolismo pulmonar de ramas
medianas.
4. Fancreas con cristales de oxalate (figura 4).

FIGURA 4. Pancreas con cristales de oxalato.

COMENTARIOS

La oxalosis primaria es una enfermedad rara, pers no excepcional en el
nifie. Es producida por un defecto del metabolismo del gliexalate. con un
aumento en la sintesis y excrecidn del 4cido oxAlico. Se reconocen defectos
enzimaticos en higado. rifdn. bazo y leucoecites.

Existen 2 wvariedades de esta enfermedad: peroxaluria tipo I, gque se
destaca por aumento en la excrecidn urinaria de Acide glicélico asociado
con  ausencia de actividad de la Z-oxoglutarate glioxilato carboxilasza en
higade. rinén y bazo y la hiperoxaluria tipo II. que tiene un defecto de la
enzima D-glicérico deshidrogenasa. demostrable en los leucocitos de los
pacientes afectados vy se asocia con ac%duria L-glicérica, aunque la excro-
cidn de acido glicocdlico es normal. '~ las lesiones renales producidas son
las de una nefropatia tubuleintersticial créniea ¥ raramente se ven
depbsitos en les glomérulos. Los depdsitos de cristales de oxalato de eal-
cio pueden encontrarse en el fasclculo de His., con manifestacienes de
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blogueo auriculoventricular o por precipitaciones intraarticulares, que
provocan accesos de seudogota o© fenémenos de isgquemia wascular periférica.
Ho s=e ha descrito tratamiento especifico para esta enfermedad, aungue se
han utilizade 1a piridoxina, sales de aluminio. azul de metileno y carba-
mida cAlecica, sin que é¢stos hayan reportade ningin beneficio. i Los resul-
tados del trasplante renal son decepcicnantes. por las recidivas gque pro-
voca esta afeccidén, por %E gue la hemodialisis periddica continta siendo el
tratamiento de eleccidn. El prondstico de esta enfermedad es muy sombrio

¥y la mzegtgn sobreviene como consecuencia de la IRC antes de los
20 afios.

The clinical case of a female patient. with relapsing urinary. sepsis,
repeated nephric ealic and expulsion of calcull. which were radiographi-
cally cbserved., is described. The patient was submitted to surgery. and
metabolic studies were performed to her. reaching the conclusion she was
suffering a primarcy oxalosis, furtherly evolving to dialysis -dependent
terminal chronic renal insufficiency. The patient died and her death was
due to a complication of such affection. It is pointed out that the induce-
ment of presenting this patient is centered in the integral study of
lithiasis and uncommonness of this clinical disease.

Les auteurs décrivent le cas clinigue d'une malade atteinte de sepsie uri-
naire recurrente. coliques néphritiques a répetition et expulsion de cal-
culs: ceux derniers ont été chservés sur les clichés, ce qui a motivé une
intervention chirurgicale. Les études métaboligues menées font conclure
qu'il s'agit d'une oxalose primaire qui évolue vers une insuffisance rénale
chronigue terminale dialytico-dépendante. La malade est décédée 4 cause
d'une complication de cette affectiion. On soculigne que 1*intérét de ce cas
réside notamment en 1°'étude intégrale de la lithiase et en la rareté de
cette maladie clinigque.
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