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COMUNICACIONES POSTERS » HEMODIALISIS

Evolucion de dos casos de hiperoxaluria primaria

Belén Sanchez Garcia, Sergio Antonio Granados Camacho, Maria José Ramirez Alda, Ana Rehollo Ruhio, José

Antonio Gonzalez Castillo

Hospital Regional Universitario. Malaga. Espaia

Resumen:

La hiperoxaluria primaria (HOP) es una alteraciéon me-
tabolica congénita con patrén autosémico recesivo que
provoca un déficit de la enzima alanina-glioxilatoamino-
transferasa. Este déficit enzimatico conlleva la oxida-
cion del glioxilato en glicolato y oxalato. La HPO-1 se
caracteriza asi por un aumento en la excrecién urinaria
de oxalato calcico que se acumula y precipita formando
cristales de oxalato calcico, dando lugar a nefrolitiasis
de repeticion, nefrocalcinosis e insuficiencia renal pre-
coz. Ademas, a medida que se deteriora la funcién renal,
se produce la acumulacién de oxalato sistémico u oxa-
losis. La HOP subtipo 1 (HOP-1),en la que se afecta el
gen AGXT, que se encuentra situado en el cromosoma
2036-37, es la mas frecuente.

La hiperoxaluria primaria (HOP-1) es una alteracién
metabdlica rara. En Espafia existe un niimero relativa-
mente elevado de casos a expensas de un aumento en la
incidencia en Las Islas Canarias, principalmente en la
isla de La Gomera.

El diagnéstico se establece en funcion de los hallazgos
clinicos y ecograficos, las determinaciones de oxalato y
glicolato en orina, el analisis de ADN, y la biopsia hepa-
tica. El tnico tratamiento curativo es el doble trasplante
hepatorrenal.

Caso Clinico:

Dos mujeres procedentes de las Islas Canarias que lle-
gan a nuestro centro en el afio 2014 y 2013, respecti-
vamente, para tratamiento mientras esperan un doble
trasplante hepatorrenal.
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Caso 1. Mujer de 39 afios con insuficiencia renal cronica
(IRC) secundaria a litiasis renal bilateral desde los 14
afos, inicio de programa de hemodialisis (HD) en junio
2014. Pauta de hemodialisis 4 horas de HD/6 veces por
semana a través de catéter venoso central.

Caso 2. Mujer de 55 afios de edad, con IRC secundaria
a litiasis renal bilateral con nefrolitotomia derecha a los
2 afos de edad. Diabetes mellitus tipo 2. Paciente hi-
perinmunizada a causa de primer trasplante renal que
cursa con pérdida de primer injerto renal por depoési-
tos masivos de oxalato calcico. Pauta de hemodialisis
4 horas de HD/6 veces por semana a través de catéter
venoso central. Recibe doble trasplante hepatorrenal en
julio de 2016.

Ambas pacientes cuentan con diagnéstico por estudio
genético.

Discusion:

En la mayoria de los casos el diagnéstico de la hiperoxa-
luria se hace de forma tardia.

Los pacientes con IRC secundaria a HOP-1 deben asu-
mir unas circunstancias muy duras, derivadas de la com-
plejidad de la enfermedad y del nivel avanzado en el
que suele diagnosticar, que merman considerablemente
su calidad de vida. En el caso 2, ademas la falta de diag-
noéstico conllevé a que la paciente recibiera un primer
trasplante renal que limit6é sus opciones terapéuticas y
condicion6 su evolucién en el futuro, ademas del trasla-
do de las pacientes y su familia para recibir tratamiento
diario a la espera de un trasplante.




