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RESUMEN

Hipercalciuria

+ La hipercalciuria es la causa mas frecuente de litiasis en la infancia.

+ En mayores de dos afios, la presencia de un indice Ca:creat »0,21 o calciuria superior a 4
mg/kg/dia es indicativo de hipercalciuria. Antes de realizar el diagnéstico de HI, debe con-
firmarse la misma en, al menos, dos muestras de orina.

+ Se debe descartar hipercalciuria ante la presencia de hematuria, infecciones urinarias de
repeticion, incontinencia, enuresis y dolor abdominal.

Litiasis

« laincidencia de litiasis infantil se ha multiplicado por cinco en las dltimas décadas, siendo
la modificacion de los patrones alimenticios una de las principales causas.

« La recurrencia de la enfermedad es muy frecuente si no se diagnostican y tratan precoz-
mente las causas de la misma.

« Debe realizarse siempre un estudio metabdlico completo que incluya a los factores promo-
tores e inhibidores de la cristalizacion, y que debera repetirse en, al menos, dos ocasiones.

+ El mejor tratamiento para evitar la recurrencia de litiasis es asegurar una ingesta adecua-
da de agua que permita una diuresis superior a 1,5 ml/kg/hora.

HIPERCALCIURIA IDIOPATICA de calcio en ausencia de hipercalcemia o de
otras causas conocidas de hipercalciuria. Es de
1. Definicion probable herencia autosémica dominante, si

bien en la actualidad se sabe que pueda ser
La hipercalciuria idiopatica (HI) es una ano-  un proceso poligénico y requiere la interac-
malia metabélica de origen genético, caracte-  cion de factores genéticos y ambientales.
rizada por una excesiva eliminacion urinaria
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Los limites maximos de calciuria diaria nor-
mal son de 250 mg para la mujer y de 300 mg
para el hombre. Para el nifio mayor de 2-3
afos, aunque también para los adultos, los
valores son de 4 mg/kg/dia. Dado que esta
cuantificacion exige una recogida de orina
durante 24 horas y cerciorarse a través de la
eliminacion de creatinina que la recogida es
fiable (15-25 mg/kg/dia) se recurre, con fre-
cuencia, a la determinacién del cociente cal-
culado entre las concentraciones urinarias de
calcio y creatinina (UCa:UCr), por lo general
en la segunda miccion de la mafiana en ayu-
nas. Se debe confirmar con dos muestras de
orina.

Se establecen como limites normales, segun la
edad, los siguientes:

« De0a6meses: <0,80 mg:mgo<2,3 mmol:
mmol (mg:mg x 2,83 = mmol:mmol).

« De7a12 meses: <0,6 mg:mgo<1,7 mmol:
mmol.

« De12a24 meses: <0,5mg:mgo 1,4 mmol:
mmol.

¢ 22afios:<0,21 mg:mgo<0,59 mmol:mmol.
2. Fisiopatologia y clasificacion

La fisiopatologia de la HI es muy compleja®.
Poco después de su definicion, se supo que los
pacientes afectos tenian comportamientos
diferentes a la restriccion dietética de calcio,
delimitandose inicialmente dos subtipos, re-
nal y absortivo. Hoy en dia no se acepta esta
diferencia, considerandose ambas el mismo
trastorno dependiente de disfunciones pro-
gresivas en el manejo tubular renal del calcio.

En este contexto destacan los siguientes me-
canismos fisiopatolégicos:

« Defecto en la reabsorcion tubular de calcio,
porinmadurez funcional o de causa genética.

« Aumento en la absorcion intestinal de cal-
cio por aumento en la sintesis o sensibili-
dad al calcitriol.

« Pérdida renal de fosfato e hipofosfatemia,
que estimularia secundariamente la pro-
duccion renal de calcitriol y, por tanto, la
absorcion intestinal de calcio.

+ Aumento en la resorcién dsea, por aumen-
toenla produccion de diversas citocinas de
origen monocitario, de prostaglandina E2 o
secundario a acidosis metabdlica. En Ia
edad pediatrica se han comunicado dife-
rentes series de Hl en las que se ha confir-
mado la existencia de una disminucion de
la densidad mineral 6sea” en nifios hiper-
calciuricos.

3. Clinica

La mayoria de los nifos afectos de HI no pre-
sentaran clinica durante la infancia. En los ni-
fos sintomaticos las manifestaciones clinicas
mas frecuentes son:

+ Hematuria: la hematuria macroscépica in-
dolora o la microhematuria mantenida son
las formas de presentacion clinica mas fre-
cuentes.

+ Sintomas miccionales como polaquiuria,
incontinencia, disuria o enuresis nocturna
se han asociado a la presencia de Hl, sobre
todo en nifios pequerios.
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« Lainfeccién urinaria también ha sido rela-
cionada con una mayor incidencia de Hl en
el nifo.

« Dolor abdominal crénico: la presencia de
dolor abdominal en nifios con Hl se ha aso-
ciado a la presencia de litiasis o microlitia-
sis renal, aunque también ha sido descrita
en pacientes sin formacion de piedras, tal
vez secundaria a la eliminacion de cristalu-
ria y lesion del urotelio. Incluso los célicos
del lactante se han asociado con HI.

+ Colico nefritico.

« Urolitiasis: aunque es la forma clinica mas
comundelaHleneladulto,enel nifonoes
tan frecuente.

« Osteopenia: puede pasar inadvertida y te-
ner consecuencias futuras sobre la salud
o6sea de estos ninos.

4. Diagnostico
4.1. Anamnesis

+ Antecedentes familiares de hipercalciuria,
de litiasis renal o de consanguinidad.

« Encuesta dietética: ingesta excesiva de cal-
cio (ingesta de lacteos u otros productos
ricos en calcio), proteinas y sodio. Ingesta
de farmacos.

« Sintomas urolégicos: polaquiuria, urgencia
miccional, enuresis, hematuria o infeccio-
nes urinarias.

« Sintomas dseos: presencia de dolores dseos
o fracturas frecuentes.
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4.2. Exploracion fisica

4.3. Exploraciones complementarias

Antes de realizarse el diagnostico de HI debe
confirmarse la hipercalciuria (al menos en dos
muestras de orina).

+ Analitica de orina basica para estudio de
sedimento y pH urinario.

+ Una forma sencilla de catalogar a los pa-
cientes con Hl seria determinar el cociente
Ca:creat, una hora después de ingesta de
lacteos, bien después de la cena o tras el
desayuno (estudiando asi el componente
absortivo intestinal) y otra en la primera
orina de la mafiana (estudiando asi el com-
ponente resortivo 6seo). Ambas muestras
deben repetirse al menos en dos ocasiones
y separadas un mes.

+ En pacientes continentes, la determinacion
de calciuria en 24 horas es el criterio estan-
dar para el diagndstico de hipercalciuria. Si
la calciuria es superior a 4 mg/kg/dia el
diagnostico queda confirmado.

« Determinar también la citraturia en al menos
una muestra en ayunas o en la orina de 24 ho-
ras. La hipocitraturia puede ser consecuencia
de una acidosis sistémica encubierta, incre-
mentandose asi el riesgo de pérdida de masa
dsea. Un cociente calcio:citrato® (mg:mg) reali-
zado en las mismas muestras de orina es de
gran importancia. Si el Ca:citrato es >0,33
mg:mg existe riesgo de cristalizacion urinaria.

+ Analitica en sangre (una vez confirmada la
hipercalciuria): determinacion de creatini-
na, sodio, potasio, cloro, calcio, fosfato, mag-
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nesio, acido Urico, fosfatasa alcalina, calci-
triol, y PTH intacta. Equilibrio acido base.

Ecografia renal y de vias urinarias. Se solici-
ta buscando la existencia de litiasis, micro-
litiasis, nefrocalcinosis y de malformacio-
nes asociadas.

Pruebas de acidificacion urinaria. En caso
de asociarse hipercalciuria e hipocitraturia,
debe realizarse una prueba de acidificacion
con furosemida. Cuando se objetiva un de-
fecto para descender el pH urinario por de-
bajo de 5,35, se debe vigilar |a posibilidad
de que pueda producirse una evolucién ha-
cia el desarrollo de una acidosis tubular dis-
tal incompleta.

Estudios radioldgicos. Se solicita una radio-
grafia de carpo sila talla es baja o hay ante-
cedentes de fracturas o dolores dseos.

Densitometria 6sea. Debera solicitarse en
caso de hipercalciuria asociada a hipocitra-
turia, defecto de acidificacion tras estimulo
con furosemida o presencia de un cociente
UCa:UCr elevado en |a primera orina del dia
en varias ocasiones.

Marcadores de resorcion osea: solicitar en
las mismas indicaciones que la densitome-
tria. En sangre: BetacrossLaps, telopéptido
aminoterminal colageno |, fosfatasa alcali-
na osea. En orina: desoxipiridolina en la
segunda orina de la mafiana.

5. Tratamiento

« Establecer medidas preventivas del desa-

rrollo de litiasis renal, generalmente a tra-
vés de recomendaciones dietéticas®.

En caso de clinica urolégica, litiasis u os-
teopenia, establecer un tratamiento que
tienda a normalizar la calciuria, pero sobre
todo que ayude a controlar la sintomatolo-
gia por medio de medidas dietéticas o far-
macoldgicas.

El control de la calciuria no debe ser un ob-
jetivo universal en el tratamiento de estos
nifios, ya que esta oscilara a lo largo de los
afios y en muchas ocasiones no se acompa-
fara de signos clinicos preocupantes.

5.1. Recomendaciones dietéticas

Se deben beber abundantes liquidos, fun-
damentalmente agua. Se recomienda de
2-3 litros/dia/1,73 m? 0 30 ml/kg/dia, para
conseguir diuresis superior a 1,5 cc/kg/
hora. Con esto se reduce la saturacion uri-
naria de los promotores de la cristalizacién.

No es conveniente abusar de lacteos. Con
500 ml de leche se cubren las necesidades
diarias de calcio de un nifio. Tampoco deben
recomendarse dietas deficitarias en calcio,
ya que pueden influir negativamente en la
densidad mineral 6sea y, ademas, incremen-
tar la absorcion intestinal y posterior elimi-
nacion de oxalato en la orina, con lo que
aumenta el riesgo cristalizacion urinaria.

Necesidades diarias de calcio (RDA):

De 0 a 6 meses: 400 mg.

De 6 a 12 meses: 600 mg.

De 1a11 afos: 800 mg.

De 11 a 24 afnos: 1200 mg.
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Es conveniente aumentar el consumo de
pan y cereales integrales, sobre todo con la
leche. El componente integral de los cereales
reduce la absorcién intestinal de calcio, que
esta incrementada en los nifios con hipercal-
ciuria; ademas, aporta fitato, que es un inhi-
bidor natural de la cristalizacion urinaria.

No se debe abusar de la sal (2-3 mEq/kg/
dia). De todos los factores dietéticos, este
es el que se relaciona de forma mas directa
con la excrecion urinaria de calcio. Especial-
mente, se debe eliminar el uso del salero en
la mesa y restringir los alimentos “innece-
sarios” con alto contenido en sodio (“chu-
cherias” saladas, “comida rapida”, embuti-
dos, algunos enlatados). Algunos quesos
contienen bastante sal.

Proteinas. Existe relacion directa entre la
ingesta de proteinas y la excrecion urinaria
de calcio y de acido urico. No se debe abu-
sar de la carne. En cambio, el pescado azul
(atan, bonito, sardinas, salmén, etc.) tiene
un alto contenido en acidos grasos ome-
ga-3, que tienen un caracter protector de la
cristalizacion.

Las personas con hipercalciuria idiopatica
deben consumir mucha fruta. Se recomien-
da unaingesta de potasio de 3-3,5 g/dia. En
primer lugar, los citricos (naranja, limén)
tienen un alto contenido en citrato, que es
el principal inhibidor de la cristalizacién. En
segundo lugar, la excrecion urinaria de po-
tasio disminuye la calciuria. Muchas frutas
son ricas en potasio (sandia, mel6n, naran-
ja, mandarina, uvas, platano).

V3>
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+ Los vegetales tienen también un efecto
protector por su contenido en agua y mag-
nesio. La zanahoria, el tomate, la lechuga y
el brécoli tienen, también, un alto conteni-
do en potasio.

Para valorar el cumplimiento de esta dieta hay
que calcular el cociente Na:K en orina, que ha
de ser<2,5

« Limitar la ingesta de alimentos ricos en
oxalatos (cacao, té, refrescos de cola...).

5.2. Recomendaciones farmacoldgicas

El uso de farmacos debera restringirse a los
pacientes con clinica urolégica persistente, li-
tiasis y osteopenia importante mantenida.

« Citrato potasico: la dosis recomendada es
de 1-2 mEq/kg/dia repartida en dos o tres
tomas. Debemos tener como diana tera-
péutica mantener un indice calcio:citrato
<0,33 mg:mg, siempre y cuando el pH uri-
nario no sea superior a 6,5.

+ Tiacidas®: las tiazidas mas utilizadas son la
clorotiazida a 15-25 mg/kg/dia y la hidro-
clorotiazida a 1,5-2,5 mg/kg/dia.

« Bifosfonatos: en caso de hipercalciuria de
causa secundaria a resorcion 6sea y confir-
mandose osteoporosis en densitometria
osea. No obstante, son necesarios estudios
mas extensos y mejor estructurados para
poder contrastar la eficacia en indicaciones
reales de este tratamiento en nifos.
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LITIASIS URINARIA
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1. Introduccion

La litiasis renal, definida como la presencia de
calculos en el tracto urinario, afecta a un 10%
de la poblacion mundial®, observandose un
aumento progresivo de su prevalencia. La litia-
sis en el nifio es menos frecuente que en el
adulto (entre un 1y un 5% de la misma), aun-
que su incidencia se ha multiplicado por cinco
en las ultimas décadas. Constituye una pato-
logia con un alto grado de morbilidad debido
a la posibilidad de causar lesiones estructura-
les en el rifién o las vias urinarias en edades
muy tempranas. Aunque la aparicion de técni-
cas quirdrgicas no invasivas, como la endosco-
pica y la litotricia infantil, han supuesto un
importante avance terapéutico, la recurrencia
de la enfermedad es muy frecuente si no se
diagnostican y tratan precozmente las causas
de la misma.

Su etiologia es multifactorial, de modo que los
factores genéticos y ambientales del individuo
actlan sobre las condiciones estructurales y
fisico-quimicas que desencadenan la forma-
cion del clculo.

Los cambios en las condiciones socioeconomi-
cas y su repercusion en los patrones alimenta-
rios, afectan no solo a la incidencia de los cal-
culos sino también a su composicién y
localizacion. En paises industrializados son
mas frecuentes los calculos de oxalato y fosfa-
to calcico localizados a nivel renoureteral,
mientras que la litiasis vesical es muy frecuen-
te en paises con menores recursos econémi-
cos, con calculos compuestos mayoritaria-
mente de urato aménico ligados a la situacion
de malnutricion.
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Adiferencia del adulto, donde existe un predo-
minio de la litiasis en el sexo masculino, en la
edad pediatrica esta diferencia es menos mar-
caday en algunas series afecta a los dos sexos
por igual’. Las anomalias metabdlicas urina-
rias estan presentes en alrededor del 50% de
los casos, siendo la mas frecuente la hipercal-
ciuria idiopatica. Ademas, hasta en un 30% de
los casos se asocian anomalias genitourina-
rias.

2. Etiologia

Las causas de la formacién de calculos urina-
rios pueden dividirse en dos grandes grupos:
causas hereditarias y causas “ambientales” o
exogenas. En el 75% de los pacientes con litia-
sis se identifican uno o varios factores predis-
ponentes.

La carga genética actua condicionando tanto
la anatomia del tracto urinario como los me-
canismos implicados en la absorcion, metabo-
lismo, transporte o eliminacién de un deter-
minado soluto. El otro gran grupo de factores
etiologicos de la litiasis renal lo componen los
factores exdégenos. Entre ellos cabe destacar
las infecciones urinarias, los factores climati-
cos?, los estilos de vida y los factores nutricio-
nales.

2.1. Malformaciones del tracto urinario

Dificultan o alteran el flujo normal de la via
urinaria favoreciendo el estancamiento y la
sobresaturacion urinaria. Ademas, muchas de
ellas se asocian a hipercalciuria y favorecen la
aparicion de infecciones del tracto urinario. Se
recomienda el control de la calciuria en las
uropatias, especialmente en el reflujo vesicou-
reteral y la estenosis pieloureteral.
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2.2. Causas genéticas

Unicamente en un 2% de los célculos renales
el desequilibrio en la composicion de la orina
es causado por una alteracion monogénica de
herencia autosémica recesiva®. Tal es el caso
de la cistinuria o la hiperoxaluria primaria.

En la gran mayoria de pacientes afectos de li-
tiasis, el papel de la carga genética se desarro-
lla a través de un mecanismo poligénico, que
en muchos casos se transmiten de forma au-
tosémica dominante. Este mecanismo es es-
pecialmente relevante en la hipercalciuria
idiopatica, la alteracion metabolica mas fre-
cuente en pacientes litiasicos.

2.3. Infecciones del tracto urinario (ITU)

Ciertos gérmenes, especialmente los Proteus
sp. o Providencia sp., son responsables de un
aumento en la susceptibilidad para la forma-
cion de calculos urinarios de estruvita (fosfato
amoénico-magnésico), ya que la ureasa que
producen cataliza Ia hidrdlisis de urea en amo-
nio y bicarbonato, produciendo un medio uri-
nario muy alcalino, favorable para la cristaliza-
cion de estas sustancias. La litiasis infecciosa
es mas frecuente en el primer afio de vida y
hay que descartar siempre uropatias asocia-
das.

2.4. Factores dietéticos

Las observaciones epidemioldgicas permiten
afirmar que la dieta juega un papel muy im-
portante (sino el principal) en la patogénesis
de la litiasis, siendo la modificacion de los ha-
bitos alimentarios en los nifos una de las cau-
sas del aumento de la litiasis renal infantil.
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Se podria definir como “dieta litégena” aque-
lla que ofrece un aporte reducido de liquidos,
frutas, legumbres y verduras y/o un aporte ex-
cesivo de proteinas animales, sal, productos
lacteos, chocolate y refrescos de cola®**.

El exceso de sodio y proteina animal en |a die-
ta se asocia frecuentemente con hipercalciu-
ria. La expansion de volumen extracelular que
produce el sodio conlleva una disminucién en
la reabsorcion de calcio en la nefrona. Por otro
lado, el descenso del pH sistémico producido
por la carga proteica es compensado aumen-
tando la reabsorcion de citrato urinario, dismi-
nuyendo la cantidad excretada del mismo en
orina.

El aporte excesivo de calcio, presente en los
productos lacteos, y de oxalato, presente en el
chocolatey en los refrescos de cola, condiciona
un mayor riesgo de cristalizacién de oxalato
calcico.

El citrato (presente en los citricos), el fitato
(presente en legumbres y cereales integrales)
y el magnesio (presente en verduras y cerea-
les) son los principales inhibidores de la crista-
lizacion de sales calcicas. El incremento en la
dieta de dichos nutrientes constituye la base
de la prevencion de la litiasis.

3. Fisiopatologia de la formacién
de los calculos renales

Los factores que participan en la formacion de
calculos urinarios son muy diversos. En indivi-
duos sanos, durante el tiempo de transito de
la orina a lo largo del tracto urinario no se for-
man cristales o estos son tan pequernos que
son eliminados de forma asintomatica (crista-
luria asintomatica). La formacion de calculos
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urinarios, por tanto, se produce en el momen-
to en que las condiciones de estabilidad de la
orina se ven alteradas.

Eltiempo que se requiere para la formacion de
un cristal depende de su propia naturaleza, de
la sobresaturacion de la disolucion (factor ter-
modinamico) y de la presencia de particulas
sélidas nucleantes e inhibidores de la cristali-
zacion (factor cinético).

Todas las orinas humanas estan sobresatura-
das de oxalato calcico, aunque el grado de so-
bresaturacion es mayor para los individuos
con hipercalciuria y/o hiperoxaluria. Depen-
diendo del pH urinario, la orina puede sobre-
saturarse de fosfato calcico (pH >6,5) o de aci-
do Urico (pH <5,5). Ademas, existen nucleantes
heterogéneos en la orina, tales como agrega-
dos proteicos, residuos celulares, epitelio renal
danado o bacterias, que pueden desencade-
nar el proceso de litogénesis.

En sentido contrario actdan los inhibidores de
la cristalizacion, que son sustancias capaces de
interaccionar con el nucleo o las caras del cris-
tal, interfiriendo su formacion. El citrato, el fita-
toy el magnesio son los principales inhibidores
de la cristalizacion de sales calcicas. Con respec-
to a los inhibidores de la cristalizacion de sales
Uricas, existe muy poca informacion en la lite-
ratura, aunque parece que los aminoglucanos y
las glucoproteinas pueden actuar como tales.

Asimismo, la cristalizacion es un fenémeno en
el cual el tiempo de emision de la orina es de
especial importancia. Ademas de la composi-
cion quimica urinaria, la existencia de cavida-
des de baja eficacia urodinamica y la pobre
ingesta de agua en los nifios facilitan la crista-
lizacion urinaria.

4. Trastornos metabdlicos urinarios asociados
a litiasis con mas frecuencia

4.1. Hipercalciuria idiopadtica

La hipercalciuria idiopéatica (HI) es la alteracion
metabdlica que subyace con mayor frecuencia
y por eso se ha comentado previamente como
entidad independiente.

4.2. Hipocitraturia (HCit)

La HCit es también un trastorno hallado con
frecuencia en pacientes afectos de litiasis, de
tal forma que en algunas series constituye la
alteracion detectada con mas frecuencia, con
cifras que varian segun las series entre un 30-
60% y puede presentarse asociada a la HI.

El citrato actua inhibiendo la nucleacion es-
pontanea de los cristales de oxalato calcico y
fosfato calcico, asi como la nucleacion hetero-
génea de oxalato calcico y urato monosadico.
Ademas impide el crecimiento de los cristales
calcicos, actuando sobre su superficie. De es-
pecial importancia es el indice calcio:citrato,
ya que se ha visto que un indice superior a
0,33 mg:mg condiciona un riesgo de cristaliza-
cion por si mismo.

La HCit puede deberse a un trastorno primario
en el manejo renal del citrato o, con mas fre-
cuencia, secundaria a situaciones de acidosis
sistémica. Cualquier situacion clinica con aci-
dosis metabdlica se acompanara de HCit (aci-
dosis tubular renal distal tipo I, fibrosis quisti-
ca, diarrea cronica, dieta rica en proteinas,
etc.). En dichas situaciones, el citrato se reab-
sorberd a nivel tubular dando lugar a hipoci-
traturia.
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4.3. Hiperoxaluria (HO)

El aumento en la concentracion plasmatica de
oxalato se traduce en aumento en la cantidad
del mismo en orina (hiperoxaluria), ya que el
rindn es su via principal de eliminacion. Solo el
10-15% del oxalato proviene de |a dieta, el resto
deriva del metabolismo hepatico. La HO puede
ser causada por alteraciones en las vias enzi-
maticas implicadas en el metabolismo del oxa-
lato (HO primaria) o por un aumento en la ab-
sorcion intestinal del mismo (HO secundaria).

Enlas HO primarias, de transmision autosémi-
ca recesiva, el aumento de la cantidad de oxa-
lato se produce principalmente a expensas de
oxalato endégeno, estando reducida la absor-
cion intestinal de esta sustancia en un intento
de compensar esta situacion.

Por su parte, las HO secundarias se asocian
con frecuencia a trastornos intestinales que
cursan con un aumento de la cantidad de oxa-
lato libre, facilmente absorbible. Entre ellos
destacan la malabsorcion de grasas (debida a
la formacién de complejos grasas-calcio que
impiden que este Ultimo se una al oxalato),
dietas con restriccién excesiva de aporte de
calcio o ingesta elevada de alimentos ricos en
oxalatos (colas y chocolate) o precursores del
mismo como la vitamina C.

4.4. Hiperuricosuria (HU)

La HU presenta en la edad pediatrica una inci-
dencia mucho menor que en el adulto. La HU
idiopatica es una causa muy infrecuente de
urolitiasis en la edad pediatrica (4-8%). El au-
mento de acido Urico en orina puede ser se-
cundario al aumento de la concentracién plas-
matica del mismo (lisis tumoral, errores
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innatos del metabolismo como el sindrome
Lesch-Nyhan o la glucogenosis, exceso de in-
gesta proteica), o producirse por aumento en
la pérdida renal de esta sustancia asociada a
drogas o causas genéticas.

El estado del acido urico en orina es muy de-
pendiente del pH, de tal forma que en presen-
cia de valores inferiores a 5,5 permanece en su
forma no disociada e insoluble, con el consi-
guiente riesgo de cristalizacion de sales Uricas.
Por otro lado, en orinas con pH basico, un ex-
ceso de acido Urico también puede constituir
un factor de riesgo litégeno, ya que actia
como nucleante heterogéneo en la formacién
de calculos de sales calcicas.

La HU de causa no enddgena (que es la forma
que predomina en los pacientes con litiasis)
debe tratarse incrementando el aporte liqui-
do, alcalinizando la orina y disminuyendo el
aporte de proteinas animales.

4.5. Cistinuria

Supone un 2-6% de todas las litiasis infantiles. Es
una enfermedad AR que condiciona un fallo en
la reabsorcién tubular de aminoacidos dibasicos
(cistina, arginina, lisina y ornitina), teniendo to-
dos ellos, excepto la cistina, buena solubilidad.

5. Tipos de calculos
Enla Tabla 1 se muestran los tipos de clculos
y las alteraciones mas frecuentes con las que
estan relacionados.

6. Definicion de riesgo de cristalizacion

La definicion de riesgo de cristalizacion esta
descrita en el trabajo de Grases et al. Se defi-
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Tabla 1. Tipos de calculos

Tipo de célculo % Alteracion mas frecuente
Calculos papilares de oxalato calcico 12,9 Déficit urinario de inhibidores de la cristalizacion
Lesion del epitelio de la papila renal
Calculos no papilares de oxalato célcico 16,4 Déficit urinario de inhibidores de la cristalizacion
monohidrato pH urinario >6,0 (hidroxiapatita) o <5,5 (cuando se detecta acido

trico), materia organica, farmacos insolubles, etc.
Cavidades de baja eficacia urodinamica

Calculos no papilares de oxalato célcico 33,8 Hipercalciuria, hiperoxaluria

dihidrato Déficit urinario de inhibidores de la cristalizacion
pH urinario 6,0 (cuando se detecta hidroxiapatita)
Cavidades de baja eficacia urodinamica

Calculos no papilares mixtos de oxalato 11,2 Hipercalciuria, hipocitraturia
calcico dihidrato e hidroxiapatita pH urinario >6,0
Cavidades de baja eficacia urodindmica

Calculos no papilares de hidroxiapatita 71 Hipocitraturia, hipomagnesuria
pH urinario >6,0
Acidosis tubular renal
Cavidades de baja eficacia urodinamica

Calculos infecciosos de estruvita 41 Infeccion urinaria

Calculos no papilares de brushita 0,6 Déficit urinario de inhibidores, hipercalciuria
pH urinario >6,0
Cavidades de baja eficacia urodindmica

Calculos no papilares de acido trico 8,2 Hiperuricosuria
pH urinario <5,5
Cavidades de baja eficacia urodinamica

Calculos mixtos de oxalato célcico 2,6 Déficit urinario de inhibidores de la cristalizacion
monohidrato y acido rico Hiperuricosuria
pH urinario <5,5

Calculos no papilares de cistina 11 Hipercistinuria
pH urinario <5,5
Cavidades de baja eficacia urodindmica

nié6 el riesgo de cristalizacion oriesgo litogeno - Calcio en orina >17 mg/d| + fosfato en ori-

urinario como la presencia de uno o mas de los na >100 mg/dl (si el citrato urinario es
siguientes hallazgos: <1000 mg/l).
6.1. Riesgo litogeno para sales calcicas + Calcio en orina >27 mg/dl.

Cualquiera de las condiciones que se indican  « Calcio:citrato >0,33 mg:mg.
corresponde a una orina definida como litége-
na, es decir, con capacidad alterada de cristali- < Oxalato en orina >40 mg/I.
zar (superior a la de un individuo no litiasico):

164

©Asociacién Espafiola de Pediatria, Prohibida la reproduccién de los contenidos sin la autorizacién correspondiente.
Protocolos actualizados al afio 2014. Consulte condiciones de uso y posibles nuevas actualizaciones en www.aeped.es/protocolos/
ISSN2171-8172



« Tres o mas alteraciones diferentes conside-
radas potencialmente litégenas:

— Calcio >17 mg/dl.

— Fosforo >100 mg/dl.

— Acido urico >60 mg/dl.

— Citrato <230 mg/I.

— Oxalato >30 mg/I.

- pH urinario 6,2 0 <5,5.
6.2. Riesgo litégeno para sales uricas
+Acido Urico >60 mg/dl + pH <5,5.

Ademas, un estudio realizado en una po-
blacion sana de las Islas Baleares ha demostra-
do que, aun en ausencia de alteraciones meta-
bdlicas urinarias, existen nifios con riesgo de
cristalizacion, fundamentalmente condicio-
nado por un volumen urinario bajo*2.

7. Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas tienden a ser dife-
rentes en funcion de la edad del nifio. Habitual-
mente, el cuadro de célico nefritico con dolor
lumbar irradiado a la fosa iliaca y a la zona pe-
rineal y genital, con trastorno miccional, hema-
turia, nauseas y vomitos, no suele presentarse
tan claramente como en el adulto; solo ocurre
asi en nifios mayores y adolescentes.

En niflos mas pequerios, la sintomatologia es
en muchas ocasiones mas inespecifica, pudién-
dose manifestar como disuria, irritabilidad, vo6-
mitos, dolor inespecifico o cuadro infeccioso.

V3>
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Algunos pacientes, principalmente los de me-
nor edad, cursan de forma asintomatica o con
microhematuria persistente, y el diagnéstico
se produce de forma casual en el seguimiento
de una uropatia o en el estudio ambulatorio
de un dolor abdominal crénico.

8. Protocolo diagnéstico
8.1. Historia clinica

« Historia familiar de nefrolitiasis, enferme-
dad o malformaciones renales, gota.

+ Antecedentes personales de infeccion uri-
naria pasada o reciente.

« Busqueda de sintomasy signos previamen-
te descritos en el apartado de clinica.

« Historia dietética en relacion con la ingesta
de alimentos ricos en sodio, productos lac-
teos, proteinas animales, alimentos ricos
en oxalato (cola, té y chocolate). Ingesta
aproximada de agua al dia.

8.2. Exdamenes complementarios
Estudio en sangre

Determinacion de creatinina, sodio, potasio,
cloro, calcio, fosfato, magnesio, acido Urico,
fosfatasa alcalina, calcitriol, y PTH intacta.
Equilibrio acido base.

Estudio metabdlico urinario en nifios
incontinentes

¢ Una orina aislada en ayunas con determi-
nacion de creatinina, calcio, oxalato, fosfa-
to, acido Urico, citrato y magnesio, ademas
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de analisis basico de orina que incluya pHy
microscopia Optica para la deteccion de
cristales.

¢ Unaorina aislada una hora después de una
ingesta de alimentos ricos en calcio, con de-
terminacion de calcio y creatinina. Dicha
muestra podra ser después de un desayuno
o después de una cena (guardandose en la
nevera hasta la manana siguiente).

+ Realizar en dos ocasiones ambas muestras
de orina.

+ Test de Brand (cistina) o deteccién de ami-
noacidos en orina.

Estudio metabdlico urinario en niios
continentes

¢ Una orina aislada en ayunas con determina-
cién de creatinina, calcio, oxalato, fosfato, aci-
do Urico, citrato y magnesio, ademas de anali-
sis basicode orina queincluya pHy microscopia
optica para la deteccion de cristales.

+ Una orina de 24 horas que incluya creatini-
na, calcio, oxalato, fosfato, acido urico, ci-
trato y magnesio. También se recomienda
anadir sodio y potasio en las muestras de
24 horas como marcadores indirectos del
habito nutricional.

+ Realizar en dos ocasiones ambas muestras
de orina.

« Test de Brand (cistina) o deteccién de ami-
noacidos en orina.

La interpretacion de los resultados hallados en
los analisis de orina debe llevarse a cabo utili-

zando los valores de referencia especificos de
la edad infantil®* (Tablas 2 y 3).

Urocultivo

Estudios de imagen

* Radiologia simple: en los calculos con com-
ponente célcico: oxalato, fosfato y carbona-

to, que son radioopacos. Menos Util en los de
cistinaeinutil en los de acido Urico o xantina.

Tabla 2. Valores normales de los indices urinarios
en poblacién infantil

Parametro Valor normal

Calcio:creatinina® <0,20 mg:mg

Fosforo:creatinina® 5-7 afios: <1,49 mg:mg
8-10 afios: <0,97 mg:mg

11-14 afios: <0,86 mg:mg

Magnesio:creatinina®  5-7 afios: >0,06 mg:mg

7-13 afos: 0,05 mg:mg

Acido drico:creatinina®  5-6 afios: <1,14 mg:mg
7-8 afos: <0,96 mg:mg
9-10 afios: <0,88 mg:mg

11-12 afios: <0,73 mg:mg

Citrato:creatinina® >350 mmol:mol

2-6 afios: <70 mmol:mol
7-9 afios: <70 mmol:mol
10-12 afios: <53 mmol:mol

Oxalato:creatinina®

Calcio:citrato® <0,33 mg:mg

©Ghatzalli S, Barrat TM. Urinary excretion of calcium and magnesium in
children. Arc Dis Child. 1974;49:97-101.

©Van Melle G, Boulat O, Markert M, Bachmann C, Guignard JP. Urinary
phosphate/creatinine, calcium/creatinine, and magnesium/creatinine
ratios in a healthy pediatric population. J Pediatr. 1997; 131:252-7.
Areses R, Urbieta MA, Arriola M, Arrubarrena D, Garrido A, Mingo T, et
al. Estudio HAURTXO. Valores de referencia del dcido trico en sangre y
orina en la infancia. Nefrologia. 1991;11:321-6.

@Valor intermedio entre el descrito por Stapleton y el de Hoppe, de uso
habitual en la Unidad de Nefrologia Infantil del Hospital Universitari
Son Espases.

Leumann EP, Dietl A, Matasovic A. Urinary oxalate and glycolate
excretion in healthy infants and children. Pediatr Nephrol. 1990;4:493-7.
(Grases F, Garcia-Ferragut L, Costa-Bauza A, Conte A, Garcia-Raja A.
Simple test to evaluate the risk of urinary calcium stone formation. Clin
Chim Act. 1997;263:43-55.
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Tabla 3. Valores normales de los parametros
urinarios en poblacién infantil

Parametro Valor normal
Calciuria <4 mg/kg/24 horas®
Citraturia 24,5 mg/kg/24 horas®
320 mg/24 horas/1,73 m?9
Magnesuria 21 mg/kg/24 horas®
Fosfaturia <1000 mg/24 horas/1,73 m?®
<21,6 mg/kg/24 horas!
Uricosuria <815 mg/24 horas/1,73 m?
Oxaluria <40 mg/24 horas/1,73 m2"

©IGhatzalli S, Barrat TM. Urinary excretion of calcium and magnesium in
children. Arc Dis Child. 1974;49:97-101.

©Areses R, Arruebarrena D, Arrriola M, Mingo T, Ugarte B, Urbieta MA.
Estudio Haurtxo. Valores de referencia del citrato en plasmay orina en la
edad pediatrica. Nefrologia. 1994;14:302-7.

(Pak CY. Citrate and renal calculi. Miner Electrolyte Metab. 1987;13:257-
66.

@Hernandez Marco R, Nuifiez Gémez F, Martinez Costa C, Fons Moreno J,
Peris Vidal A, Brines Solanes J. Urinary excretion of calcium, magnesium,
uric acid and oxalic acid in normal children. An Esp Pediatr. 1988;29:99-
104.

©Santos F, Garcia Nieto V. Tratado de Nefrologia Pediatrica. Seccion 1.
Madrid: Aula Médica; 2006.

(1Chen YH, Lee AJ, Chen CH, Chesney RW, Stapleton FB, Roy S 3rd. Urinary
mineral excretion among normal Taiwanese children. Pediatr Nephrol.
1994;8:36-9.

©Stapleton FB, Linshaw MA, Hassanein K, Gruskin AB. Uric acid excretion
in normal children. J Pediatr. 1978;92:911-4.

(ICameron MA, Sakhaee K, Moe OW. Nephrolithiasis in children. Pediatr
Neprol. 2005;20:1587-92.

« Ecografia renal: bien manejada permite el
diagnéstico de casi la totalidad de las litia-
sis (tamafios hasta de 2 mm) o de sus com-
plicaciones. La ecografia seria de eleccion
en nifos, valorando posibles alteraciones
renales y/o de la via urinaria, con alta sen-
sibilidad para evidenciar calculos radiolu-
centes. Tiene dificultad en ver pequefios
calculos ureterales y en ocasiones sobresti-
ma el tamano de la litiasis.

« Uro-TAC: su utilizacién ha superado a la UIV
por su sensibilidad (96%) y su especificidad
(98%). Da imagen de célculos muy peque-
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fios, puede detectar la presencia de obs-
truccion o hidronefrosis y la posibilidad de
ofrecer diagnésticos alternativos.

«Uro-resonancia con gadolinio: en algunos
centros con esta posibilidad se pueden ob-
tener imagenes muy demostrativas utili-
zando esta técnica en pacientes con obs-
truccién renal y rifion excluido. Las
imagenes de una resonancia en estas con-
diciones pueden ser expresivas y Utiles, y
permitiran elegir un tratamiento u otro.

« UlV: es util para definir la anatomia de la
via urinaria en pacientes con litiasis renal
previamente a litotricia o cirugia. Se sigue
utilizando en aquellos centros en que no
hay disponibilidad de otras técnicas.

Analisis del calculo

Combinacién de microscopia estereoscopica y
espectroscopia infrarroja con transformadas
de Foureir. La utilizacion de estas técnicas por
personal adiestrado permite el conocimiento
de la composicién, la macro- y la microestruc-
tura, asi como los factores etiolégicos del cal-
culo. Este estudio se lleva a cabo en el Instituto
Universitario de Investigacion en Ciencias de
la Salud (IUNICS) de la Universidad de las Islas
Balearesy puede realizarse a través de la pagi-
na web de la Asociacién Espafola de Nefrolo-
gia Pediatrica.

9. Tratamiento
9.1. Médico
En la mayoria de los casos, el paciente con céli-

co nefritico debe ser hospitalizado con hidrata-
cion y tratamiento IV para controlar el dolor
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mediante analgésicos y antiinflamatorios. Las
litiasis <0,4 cm tienen una alta probabilidad de
eliminarse espontaneamente. Aquellas litiasis
>0,5 cm, dificilmente pueden eliminarse de for-
ma espontanea y debe recurrirse a la cirugia.

9.2. Litotricia

La mas extendida y con mas experiencia en pe-
diatria es la extracorporeal shock wave lithotrip-
sy (ESWL). Practicamente no hay limitaciones
para su uso en cuanto al tipo de calculo y la lo-
calizaciéon del mismo, asi como por tamaio
(0,5-1,5 cm). En Pediatria, requiere habitual-
mente sedacion del paciente, intubacién en
nifos pequenos y lactantes y, tras la sesion, hi-
dratacion por via intravenosa y antibioterapia
profilactica. Con todas estas medidas, existen
pocas posibilidades de complicaciones infeccio-
sas 0 mecanicas (puede ser muy Util, en casos
determinados, la colocacion de un catéter “do-
ble)” de drenaje ureteral previo a la litotricia). El
éxito de la litotricia tiene una relacion inversa
principalmente con el tamafio del calculo, difi-
cultando también la resolucion la existencia de
infeccién urinaria recurrente asociada.

9.3. Cirugia: ureterorrenoscopia
y otras técnicas quirtirgicas

Los avances en técnicas endouroldgicas infan-
tiles han hecho que la fibroureterorrenoscopia
sea la técnica de eleccion para la extraccion de
litiasis en el tracto urinario inferior, e incluso
del superior, siendo necesaria la dilatacion
previa del uréter. Litiasis de 1,5 cm no son
subsidarias de litotricia, requiriendo otras té-
nicas quirdrgicas como la nefrolitotomia per-
cutaneay la pielotomia laparoscépica o robé-
tica. En algunas ocasiones hay que recurrirala
cirugia abierta e incluso a la nefrectomia.

10. Prevencion de la recurrencia

¢ Independientemente de la alteracion me-
tabdlica detectada, el mejor tratamiento
para evitar la recurrencia de litiasis es ase-
gurar una ingesta adecuada de agua que
permita una diuresis superior a 1,5 ml/kg/
hora. En adolescentes, la ingesta de agua
debe ser superiora 2,5 1.

¢ Una vez detectada la alteracion metaboli-
ca, el tratamiento debera ir encaminado a
la correccion de la misma, de modo que se
contrarreste el desequilibrio generado en-
tre los diferentes componentes de la orina.

10.1. Hipercalciuria
Ya comentado previamente.
10.2. Hipocitraturia

El tratamiento de la HCit se basa en incremen-
tar en el aporte de citratos mediante la admi-
nistracion de alimentos citricos en la dieta y
aportes orales de citrato potasico (1-2 mEq/kg/
dia), siendo preferible ingerirlos en las comidas
principales, fundamentalmente en la cena.

El objetivo terapéutico sera mantener los valo-
res de citrato por encima de la normalidad y el
indice Ca:citrato por debajo de 0,33 mg:mg. El
citrato oral debe ser administrado con precau-
cion y es preciso monitorizar el pH urinario
para que no sobrepase el valor de 6,5, para evi-
tar la precipitacion de fosfato.

10.3. Hiperuricosuria

La HU de causa no enddgena (que es la forma
que predomina en los pacientes con litiasis)
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debe tratarse incrementando el aporte liqui-
do, disminuyendo el aporte de proteinas ani-
males y alcalinizando la orina con citrato pota-

sico. Si coexiste hiperuricemia, se debe tratar
en funcion de la causa.

10.4. Hiperoxaluria

En HO de causa genética, el tratamiento sera
la piridoxina.

En HO secundarias a sindromes malabsorti-
vos, se debe tratar la causa subyacente.

En otras HO de causa no genética, se debe in-
crementar el aporte hidrico, disminuir el con-
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sumo de alimentos ricos en oxalato y asegurar
un aporte adecuado de calcio en la dieta.
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