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INTRODUCCION

El sindrome de Pseudo Bartter (SPB)
es una complicacion usual en
pacientes con Fibrosis Quistica (FQ),
sin embargo en ocasiones pueden
debutar como manifestacion inicial.
Los factores de riesgo para el
desarrollo de SPB son sudoracion
excesiva, trastornos pulmonares
severos, enfermedad pancreatica o
pérdidas gastrointestinales agudas.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente femenino de 2 meses quien
ingresa al servicio de urgencias por
vomitos y letargia aunado a trastornos
hidroelectroliticos (hiponatremia,
hipokalemia e hipocalcemia),
alteracion acido base (alcalosis
metabolica) y dificultad respiratoria.
Cuenta con antecedente de 2 tamices
metabdlicos alterados a expensas de
niveles elevados del TIR (tripsindgeno
inmunoreactivo) sugestivos de FQ.
Valorada por neumologia quien
solicita electrolitos en sudor
reportados en 2 ocasiones positivos y
nefrologia quien solicita pruebas para
abordaje de tubulopatia renal por
sospecha de sindrome de Bartter. Se
egresa y se continua abordaje de
estudio con los siguientes resultados:
PCR positiva para CFTR heterocigoto
compuesto (DF508/R334W) y
elastasa pancreatica 1 fecal > 500
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mcg/g. Durante este tiempo con > 3
reingresos hospitalarios por
desequilibrios  hidroelectroliticos 'y
exacerbaciones pulmonares no
infecciosas integrandose el
diagnostico de SPB por los estudios
recabados en donde persiste
alcalemia metabdlica, hipokalemia,
hiponatremia, e hipocloremia en
ausencia de tubulopatia. Abordaje
fundamentado por fenotipo de
alcalosis metabdlica, perdedor de sal
y desnutricion como parte
gastrointestinal. Realizando
diagnostico de SPB y FQ.

DISCUSION

La disfuncién de la proteina CFTR
(Cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator) provoca una
pérdida excesiva de sodio y cloruro a
nivel glandular. Esto  produce
activacion del sistema renina-
angiotensina-aldosterona (SRAA). El
antecedente en esta paciente de >3
hospitalizaciones por deshidratacion
sin causa, nos hace sospechar de
SPB y FQ como diagndstico
diferencial. Varias mutaciones del gen
CFTR son asociadas a deshidratacion
hiponatrémica y alcalosis metabdlica,
tales como F311L, D110E, D110H,
T3381, N1303K, 2.789+5G-A, S13F y
3849+40 A/G, en este caso cuenta con
2 mutaciones; Delta F508 y R334W.
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de electrolitos en sudor. Muy poco
frecuente en algunos pacientes puede
presentarse como con deplecion de
electrolitos secundaria a la pérdida
excesiva de sodio por sudor y otros

CONCLUSION fluidos produciendo una deplecion

grave y alcalosis  metabdlica
La presentacion clinica  esta generalmente en pacientes menores
caracterizada por enfermedad de dos afos, a lo que se le llama SPB.
pulmonar cronica, deficiencia

pancreatica y concentraciones altas
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