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Resumen El sindrome de Bartter es una rara enfermedad congénita que afecta a los tubulos
renales. Se presenta el caso de una paciente que debut6 en la semana 32 con polihidram-
nios severo de aparicion brusca, como Unica manifestacion de esta enfermedad, diagnosticada
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Bartter syndrome as a cause of severe polyhydramnios. Apropos of a case

Abstract Bartter syndrome is a rare congenital diseasethat affects the renal tubules. We
describe the case of a patient with onset of severe polyhydramnios at 32 weeks of gestation,
as the only clinic manifestation of this disease, which was diagnosed postnatally.

© 2015 Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

El sindrome de Bartter es una rara enfermedad que afecta
al sistema tubular renal, caracterizada por alcalosis meta-
bélica hipoclorémica e hipopotasémica, tension arterial
normal, y pérdida de sodio, potasio y cloro por orina'. Se
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establecen 2 patrones clinicos que permiten distinguir entre
una forma grave de presentacion antenatal (Bartter neo-
natal) y una forma de aparicién mas tardia, durante los
primeros anos de vida (Bartter clasico). La variante neonatal
se caracteriza por un importante polihidramnios, parto pre-
maturo, episodios de deshidratacion graves, hipercalciuria
y nefrocalcinosis de comienzo precoz’.

Se describe el caso de una paciente que presenta un poli-
hidramnios severo de aparicion brusca en la semana 32 de
gestacion.

0210-573X/© 2015 Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.
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Tabla 1 Sindrome de Bartter. Clasificacion

Nombre Tipo de Bartter Mutaciones asociadas Defecto
Sindrome de Bartter neonatal 1 NKCC2 Cotransportador
Na-K-2Cl
Sindrome de Bartter neonatal 2 ROMK Canal de K* de la porcion
gruesa de la rama
ascendente
Sindrome de Bartter clasico 3 CLCNKB Canal de Cl
Sindrome de Bartter con 4 BSND Subunidad accesoria del
sordera neurosensorial canal de Cl"
Sindrome de Bartter asociado a 5 CASR mutacion activadora del
hipocalcemia autosémica receptor sensor de Ca%
dominante

Caso clinico

Secundigesta de 36 afos de edad, con antecedente obs-
tétrico de parto eutdcico, sin antecedentes familiares ni
personales de interés, que acude a urgencias ginecologicas
en la semana 31,6 de gestacion por sospecha de amniorrexis
prematura. La paciente refiere dolor abdominal y disnea de
72h de evolucion. A la exploracion no se objetiva salida
de liquido amniotico por vagina, test AmniSure® negativo,
cervicometria de 33mm, y la ecografia realizada objetiva
un ILA de 38. No se objetiva dinamica uterina en el RCTG
realizado.

Se decide ingreso de la paciente para estudio, madu-
racion pulmonar fetal seglin protocolo y amniodrenaje por
polihidramnios severo con repercusion clinica en la misma.
Durante el ingreso se realizan 3 amniodrenajes separados
72h entre cada uno de ellos, con un total de 3.400cc de
liquido amniotico evacuados.

Se realiza estudio serologico (sifilis, toxoplasma, CMV
y parvovirus B19 negativos, rubéola inmune) y en liquido
amniotico (PCR para toxoplasma, CMV y parvovirus B19
negativos), ademas de estudio de aneuploidias en liquido
amniodtico (46 XX normal) y test de tolerancia oral a la glu-
cosa de 3 h normal.

La ecografia obstétrica no revelé ninguna anomalia, y
confirmo6 un ILA de 36 cm.

Tras los amniodrenajes la paciente refirio6 mejoria del
malestar abdominal y de la disnea, y en la semana 33 +2 se
produce la amniorrexis espontanea, con un cérvix de 4cm
borrado y centrado a la exploracion, por lo que se decide
dejar evolucionar el parto. Nace una nina de 2.190g, test
de Apgar9/9y PH?7,30, que ingresa en la unidad de cuidados
intensivos neonatales.

La nina presenta tendencia a la poliuria (hasta
9ml/kg/h). Se realizan controles seriados de analitica
y equilibrio acido-base con progresiva alcalosis meta-
bolica hipoclorémica, y tendencia a hiponatremia e
hipopotasemia. Ante la sospecha diagnostica de tubu-
lopatia, a los 7 dias de vida se realiza estudio
de la funcion renal, en el que se evidencia poliuria de
5,8 ml/kg/h, hipostenuria e hipercalciuria, junto con alca-
losis metabolica hipoclorémica e hiponatremia, con potasio
normal.

Se realiza también ecografia abdominal, en la que no
se evidencia nefrocalcinosis, y que descarta enfermedad
malformativa de rindn y vias urinarias. Ante la sospecha
de sindrome de Bartter neonatal se solicita estudio gené-
tico, y se repite estudio de funcion renal con recoleccion de
orina de 24 h y analitica sanguinea para valores de renina y
aldosterona, presentando excrecion urinaria aumentada de
potasio y calcio.

Precisa introduccion de suplemento de cloruro sodico
oral a los 5 dias de vida, y cloruro potasico oral a los 15
dias, precisando aumento progresivo de ambos suplemen-
tos (aportes maximos de sodio: 4,5mEq/kg/dia en forma
de cloruro sodico al 20%; aportes maximos de potasio:
4,7 mEq/kg/dia, en forma de potasio oral). Se asocia espi-
ronolactona (1 mg/kg/dia) a los 29 dias de vida, retirandose
a los 40 dias de vida. Se decide iniciar indometacina a partir
de los 38 dias de vida, a la edad corregida de 38 semanas.
Al inicio del tratamiento se produce un episodio de hiper-
potasemia severa (K* 8,5 mmol/l) sin repercusion clinica ni
electrocardiografica, que se corrigio a las 9 h tras la supre-
sion de los suplementos de potasio y tras la disminucion
de la dosis de indometacina a 0,5mg/kg/dia. Fue dada de
alta con suplementos de potasio (4 mEq/kg/dia) ademas del
tratamiento con indometacina.

Discusion

En 1962, Frederic Bartter describié 2 casos de 2 pacientes
con alcalosis metabodlica hipopotasémica, hiperaldostero-
nismo, tension arterial normal, disminucion de la tension
arterial en respuesta a infusion de angiotensina 11 e hiper-
plasia del aparato yuxtaglomerular'.

El sindrome de Bartter es causado por mutaciones de
genes que codifican proteinas que transportan iones a tra-
vés de las células renales de la porcion gruesa del asa
ascendente del asa de Hele de la nefrona. Segin el gen
afectado por la mutacion se describen 5 variantes diferentes
(tabla 1) 2.

Se establecen 2 patrones clinicos que permiten distinguir
entre una forma grave de presentacion antenatal (Bartter
neonatal) y una forma de aparicion mas tardia, durante los
primeros anos de vida (Bartter clasico). La variante neona-
tal se caracteriza por un importante polihidramnios, parto
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prematuro, episodios de deshidratacion graves, hipercal-
ciuria y nefrocalcinosis de comienzo precoz. La variante
neonatal es una rara tubulopatia autonémica recesiva carac-
terizada por polihidramnios idiomatico, poliuria fetal y
elevacion de los niveles de cloro en el liquido amnidtico.
Tipicamente debuta con una marcada poliuria fetal que se
traduce en un severo polihidramnios, generalmente entre
las semanas 24 y 30 de gestacion, que suele precisar de
amniodrenajes. La elevacion de cloro en el liquido amniético
es una constante en estos casos’>.

El pronostico de los neonatos con un sindrome de
Bartter puede ser satisfactorio®’. El seguimiento a largo
plazo incluye un desarrollo mental y puberal generalmente
normales®®. Algunos pacientes tienen una recuperacion de
la funcion normal de manera espontanea tras un periodo
de tratamiento, mientras que otros requieren trasplante
renal®.

El polihidramnios ocurre entre el 1-2,5% de todas las ges-
taciones y en algunos casos la causa no es identificada.
Suele ocurrir en pacientes con diabetes gestacionales mal
controladas, anomalias fetales (generalmente del tracto
gastrointestinal), alteraciones cromosémicas y defectos del
tubo neural, tales como anencefalia. Los polihidramnios
sin causa identificada constituyen un reto para los obste-
tras, y el sindrome de Bartter deberia ser sospechado en
los polihidramnios severos y precoces sin anomalias fetales
aparentes'’. Pese a ser una enfermedad muy poco frecuente
(1,2/100.000 RN) deberia plantearse realizar la cuantifica-
cion de cloro en el liquido amniotico ante un polihidramnios
severo e idiomatico para poder realizar un adecuado diag-
nostico prenatal.
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