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Pierwotna kwasica cewkowa u atreptycznego niemowlecia
ITepBoGbiTHAA KaHaJabLeBasA KMCJIOTaA y IPyaHoro pebeuka ¢ aTperncuest

Primary Renal Tubular Acidosis in Atreptic Infant

Nie wolno zapomina¢, ze podloze stanéw atrepsji u niemowlat jest
réznorodne. Wspodlczesna pediatria wzbogacona wyodrebnieniem szeregu
zespoldw chorobowych naklada na nas obowigzek nieustannego pamieta-
nia o nich, a wyrazem tego jest przedstawiony przypadek.

Niemowle 4 mies. pici meskiej (D. D. nr hist. chor. 2222/82) z pierwszej ciazy,
urodzone przez ciecie cesarskie 10 XII 1981 r., c.c. 2900 g, zostalo przyjete do Kliniki
211V 1982 r. z rozpoznaniem: Atrepsio, Anaemia hypochronica, Hypospadiasis. Kar-
mione piersig przez 4 tyg., nastepnie mieszankami sporzgdzonymi z mleka sproszko-
wanego. Posilki spozywato niechetnie, czesto obficie wymiotowalo. Od 4 tyg. zycia
hospitalizowane przez okres 3 mies. w szpitalu terenowym.

W chwili przyjecia z odchylen od stanu prawidlowego stwierdzono niedobér
ciezaru ciala, wynoszacy ok. 42% (c.c. rzeczywisty 3900 g, nalezny 6700 g) i wzrostu
(rzeczywisty 53 cm, nalezny 64 cm). Masa ciala i wysokosé mieszczg sie ponizej 3
centyla. Skoéra cienka, sucha. Brak podsciotki tiuszczowej. Napiecie miesni obnizone.
Kosci potylicy miekkie, rozaniec krzywiczy zaznaczony. Jadra obecne w kanatach
pachwinowych, lewe sprowadzalne do worka mosznowego. Przepuklina pachwinowa
prawostronna. Niedorozw6j i rozszczepienie dolno-brzusznej $ciany cewki moczowej.

W badaniach laboratoryjnych pH krwi wynosilo 7,12, HCOy —7,7 mEq/l, pO;
78 mm Hg, wysycenie tlenowe 90%, pCO, 25,5 mm Hg. Stezenie sodu i fosforu w su-
rowicy krwi prawidiowe, chlorkéw w wielokrotnych badaniach prawidiowe, tylko
w jednym oznaczenie w pézniejszym okresie hospitalizacji zwiekszone do 13 mEg/L
Potas rowniez w wielokrotnych oznaczeniach prawidlowy, tylko w jednym badaniu
obnizony do 2,2 mEq/l. Wapn dwukrotnie obnizony do 2,2 mEq/l. Préba Sulkowitcha
(+). Odezyn moczu zasadowy (pH 7—8). Test obcigzenia chlorkiem amonu wg me-
tody Wrong-Davis-Edelmana: przy pH krwi 7,27 i rezerwie alkalicznej 11,9 mEgq/],
PH moczu 7,0 nie obnizylo sie ponizej 6,8. Testy Féllinga, Brenda-Meyera — ujem-
ne. Odczyny serologiczne w kierunku toksoplazmozy ujemne. Stezenie glukozy we



288 A. Jabtonska-Ulbrych, M. Jabtonska, K. Kunicka

krwi obwodowej, mocznika, kreatyny, kreatyniny w surowicy krwi prawidiowe.
Okresowo stwierdzono hipoproteinemie, bialkomocz (0,03—0,33%/,). Liczba Addisa:
556 leukocytow i 117 erytrocytow. Posiew moczu negatywny. W obrazie mer{olo-
gicznym krwi mierna niedokrwistosé niedobarwliwa.

Ci¢nienie krwi prawidlowe. Zapis ekg serca wykazal czeSciowy blok prawej
galgzki Hissa i niespecyficzne zmiany zespoilu ST-T. W oparciu o hodowle limfo-
cytéw krwi, po stymulacji PHA, stwierdzono liczbg modalng chromosoméw 46,
wzér chromosoméw pici XY. Pasaz gornego odcinka prawidlowy. Badanie rtg koS$ci
diugich bez odchylen od normy, poza brakiem punktéw kostnienia, ktére powinny
by¢ widoczne juz w 3 mies. zycia. Urografia dozyina i cystografia mikcyjna nie
wykazaly zmian patologicznych w zakresie drog moczowych.

Rozpoznano pierwotng kwasice cewkowsg w oparciu o charakterys-
tyczny obraz kliniczny, state obnizenie rezerwy alkalicznej ustroju 1 pH
krwi, hipokalcemie przy normokalemii. Brak stalej hiperchloremii mozna
tiumaczy¢ obfitymi wymiotami, wystepujacymi w poczatkowym okresie
choroby, a nastepnie czestym stosowaniem kropléwek dozylnych, ktére
przez rozcienczanie surowicy krwi mogly maskowaé¢ rzeczywiste stezenie
chloru. Podawano dwuweglany dozylnie, uzupelniajgc aktualny niedo-
bor, mieszanke Sholla doustnie (2X50 ml) i diete alkalizujacg. Stan dziec-
ka ulegal powolnej poprawie, odzyskalo apetyt, ciezar ciala zaczal wzra-
sta¢, rozwo6j psychoruchowy, poprzednio opdzniony, wracal do normy.
Podobnie normalizowatly sig: rezerwa alkaliczna, pH krwi, stezenie wap-
nia. Leczenie kontynuowano przez okres 2 lat. Obecnie przebywa jedy-
niz na doustnych dawkach mieszanki Sholla (2Xdziennie 50 ml.). Préby
odstawienia jej koncza sie niepowodzeniem. Z wywiadu wynika, ze matka
w maju 1982 r. urodzila drugiego syna, ktory rozwija sie prawidlowo.

Zespodl kwasicy cewkowej wyodrebniono w r. 1933, dalsze doniesienia
na ten temat pojawily sie w r. 1936 i r. 1940. Okreslany byt nazwiskami
autorow: Lightwood,Butler, Albright. W latach nastepnych do
jego opracowania wniosto wklad szereg innych autoréw (1—12). W r. 1967
Cassels i wsp. oraz Albert i wsp. (wg 3) wykazali, ze u nie-
mowlat wystepuje zjawisko fizjologicznej kwasicy, spowodowanej niz-
szym stezeniem dwuweglanéw w surowicy krwi w tym okresie zycia,
bez udzialu nieprawidlowos$ci w wydzielaniu jonéw wodorowych czy re-
absorpcji dwuweglanéw. Niekiedy kwasica cewkowa jest jednym z obja-
woéw uposledzonej funkcji cewki w przebiegu roznych schorzen nerek,
ich polekowych uszkodzen lub ogélnych zatrué, np. rtecig (6, 8). Zasad-
nicza cechg kwasicy cewkowej jest zmniejszenie rezerwy alkalicznej
ustroju z towarzyszacg hiperchloremis, traktowang jako objaw staly.
Czasem jednak stezenie chloru moze by¢ nizsze od prawidlowego (po
wymiotach). Zaklécona przemiana elektrolitowa zwigzana jest ze zmniej-
szonym wydalaniem jonéw wodorowych do $wiatta nefronu lub zwie-
kszonym ich przenikaniem do wnetrza komérki przy zwiekszonej prze-
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wrazliwosécig cewki dystalnej na mineralokortykosterydy (wg 8). Ponad-
to w typach I i II rozréznia sig, uwzgledniane poprzednio jako typy, pod-
typy: pierwotny i wtérny. Podtyp pierwotny (niemowlecy) rokuje do-
brze, a objawy kliniczne (brak apetytu, wymioty, zaparcia, hipotonia
mieéni, zahamowanie rozwoju psychoruchowego, wyniszczenie) przy
wilasciwym leczeniu, wyréwnujgcym kwasice, a trwajacym nawet do 2
roku zycia, ustepujg.

W obserwowanym przypadku w obrazie klinicznym dominowaly ce-
chy wyniszczenia; wskazniki fizyczne ustroju byly typowe, bez dyspro-
porcji (ryc. 1), wzrost zatem odbywal sie harmonijnie. Na uwage zastu-
guje wplyw wrodzonych nieprawidlowosci funkeji cewek nerkowych na
stan atrepsji. Zaistniale zmiany molekularne w nefronach mogty byé¢ na-
stepstwem szkodliwego dzialania stosowanych przez matke w cigzy le-
kow. Podawanie furaginu i sulfonamidow jest przeciwwskazane w I try-
mestrze cigzy. Sulfonamidy kumulujg sie u plodow. Leki te obcigzaly
ustréj ptodu w okresie rozwoju ukitadu moczowego; pod koniec 1 mies.
zycia zarodkowego zaczyna sie rozwoj cewek, w 2 — kilebkéw nerko-
wych. Byt moze, zaistniale zmiany sg nastepstwem samoistnej mutacji
genetycznej, jakkolwiek nie mozna wykluczye wplywu lekéw na tzw. sa-
moistng mutacje.
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PE3IOME

B uaHHOJt paboTe aBTOpPBLI NpeiacTaBMJIM CAydali KaHAJbUEBOM KMUCJIOTbI C aTpe-
ncuert y 4-mecAaunoro pebeunka. IToauepKnyTo, uTO aTpPENcu Kpome pa3iauuHbix 6o-
ne3Heu MOFeT BbI3bIBaTh TaKsKe KaHajblieBas KHCJIOTa.

SUMMARY

The authors present the case of primary renal acidosis in 4-month infant
maintaining that among the other causes of dystrepsia this one should also be
taken into consideration in differential diagnosis.






