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Alteracion del crecimiento ungueal (bradioniquia)

en acidosis tubular renal distal primaria

Nail growth alteration (bradyonychia) in primary distal

renal tubular acidosis.
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Resumen

Las ufias son estructuras especializadas formadas por multiples elementos, sobre todo
queratina; su recambio es constante y esto se refleja en el crecimiento continuo. Se
considera que algunas alteraciones ungueales pueden ser manifestacién secundaria
de ciertas enfermedades sistémicas, entre las que se incluyen las nefropatias. Se
comunica el caso de una nifa de cinco afios de edad con antecedente de acidosis
tubular renal distal primaria, con restriccién del crecimiento ungueal; se hace breve
revision del tema.
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Abstract

Nails are specialized structures composed by multiple elements, especially keratin.
The constant turnover is reflected in its continuous growth. It’s considered that the nail
abnormalities may reflect systemic diseases within nephropathies included. This paper
reports the case of a 5-year-old girl with a history of primary distal renal tubular acidosis,
with nail growth restriction and a brief review of this topic.
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ANTECEDENTES

Las ufias son estructuras especializadas consti-
tuidas por queratina. Se desarrollan durante el
primer trimestre de la gestacién entre las sema-
nas 9 y 20. Para la semana 36 se han formado
por completo, alcanzado el borde digital distal.’
Su anatomia se ilustra en la Figura 1.

La matriz es el centro germinativo de la ufa. El
crecimiento, formacién y apariencia dependen
de la integridad del perioniquio (tejido adyacen-
te), la onicodermis (tejido mesenquimatoso) y de
la estructura 6sea subyacente (falange).'?

La ufa esta conformada por diferentes querati-
nas, la Hal (acida tipo 1) representa 80 a 90%
de los componentes, lo que le confiere gran
parte de su resistencia y dureza.’ El cemento
intercelular esta constituido por fosfolipidos,
mucopolisacaridos y fosfatasas dcidas; los prin-
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Figura 1. Anatomia bésica de la unidad ungueal.
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cipales minerales son magnesio, calcio, hierro,
cinc, sodio, cobre y selenio, que varian en con-
centracion, segun el sexo y edad del individuo.*
El contenido de sulfuro constituye 10% y el agua
aproximadamente 18% (Figura 2). El crecimiento
de la uha puede variar desde 1.9 hasta 4.4 mm
por mes (+ 0.1 mm por dia).>

CASO CLiNICO

Paciente femenina, escolar de 7 anos de edad,
con diagnostico de acidosis tubular renal distal
primaria. Producto de la primera gestacion, ob-
tenida por cesarea, con peso al nacimiento de
3865 g. Tenia el antecedente de internamientos
por deshidratacién y vomito incoercible en cinco
ocasiones. Tratada con citrato de sodio (5 mEg/
kg), que fue suspendido hacia un afo. Exdmenes
de laboratorio con azoados normales, estudios
radioldgicos de la manos con edad dsea corres-
pondiente a la referida; sin embargo, con peso
y talla limitrofes para la edad (17 kg 'y 102 cm)
segln percentilas OMS 2006.

La paciente tenfa onicopatia en los dedos indice
y medio de la mano izquierda, asi como en los
dedos indice, medio y anular de la mano contra-
lateral, constituida por braquioniquia incipiente
(se descart6 onicofagia) sin demds alteraciones

Agua: 18%
Sulfuro: 10%

=
F

Otros elementos:

Minerales: magnesio,
calcio, hierro, cinc,
cobre, selenio

Figura 2. Componentes elementales de la [amina
ungueal.
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a la exploracién clinica dirigida (Figura 3). Al
interrogatorio, la madre refirié que no le cortaba
las unas desde hacia tres afos debido a que “no
le crecian”. [Nota: proponemos identificar a esta
manifestacién con el término bradioniquia, del
griego: Bpadig, bradi = lento y dvvE, onico =
ufal; negd ingesta de medicamentos que pu-
dieran asociarse con deterioro del crecimiento
ungueal.

No mostraba alteraciones mdsculo-esqueléticas,
oftalmolégicas o facies caracteristica. La con-
ducta fue expectante con indicacion de medidas
generales y vigilancia periddica semestral;
lubricacion cutdnea, filtro solar y evitar con-
ductas traumaticas sobre las ufas. A dos afios
de seguimiento la madre refiere no cortar de
manera frecuente las ufas de la paciente (dos
ocasiones). Figura 4

DISCUSION
Enfermedad renal y alteraciones ungueales

Algunos cambios estructurales de la uia pueden
relacionarse con diversas enfermedades sisté-
micas y esto es comln en pacientes nefropatas.
La uremia elevada pueden correlacionarse con
alguna enfermedad ungueal incluso en 71.4%.°
Aunque hay pocos estudios controlados que
documenten esta relacién especifica, Dyachenco

Figura 3. Caracteristicas clinicas a los cinco afios de
edad en la mano izquierda (A) y derecha (B).
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Figura 4. Aspecto clinico a los siete afios de edad en
la mano derecha (A) e izquierda (B).

y colaboradores reportaron que la frecuencia de
efecto clinico ungueal en pacientes con enferme-
dad renal crénica (ERC) puede alcanzar incluso
60.3%.° Amatya y colaboradores reportaron
cambios ungueales en 70% de los pacientes
con ERC y hemodialisis.” Las manifestaciones
frecuentes asociadas con nefropatia son: unas
“mitad-mitad” (15-50%), ausencia de ldnula,
hemorragias en astilla, leuconiquia, unas de
Terry y lineas de Mees.” En sindrome nefrético
y glomerulonefritis, lineas de Muehrcke.”

Se conoce muy poco de los mecanismos exac-
tos por los que se producen estos cambios. En
ciertos estudios de investigacion, se ha utilizado
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la cuantificacion del depdsito de metales, como
el mercurio en la [dmina y se ha considerado
que éste, en exceso, puede afectar la funcién
tubular renal.®

Acidosis tubular renal

El organismo produce mdltiples aniones que se
excretan por el rindn. La regulacion del equi-
librio acido-base se logra tras la reabsorcién
de bicarbonato en la nefrona proximal y la
subsecuente excrecién de acidos y amonio en
la nefrona distal.

La acidosis tubular renal es un conjunto de sin-
dromes, que se distingue por alteraciones en el
metabolismo acido-base, debido a un defecto en
la reabsorcién de bicarbonato en los tibulos re-
nales proximales (tipo 2) o, bien, de la excrecion
de hidrogeniones en la nefrona distal (tipo 1).
Otros mecanismos incluyen defectos de reab-
sorcién de bicarbonato en el tibulo proximal y
distal (tipo 3) o alteraciones en el metabolismo de
la aldosterona (tipo 4, hipercalémica). Cuadro 1

Las principales alteraciones se identifican en la
anhidrasa carbonica, la ATPasa H+/K+, el inter-
cambiador CI-/HCO, y el co-transportador Na+/
HCO,. Lo anterior conlleva a disminucién en la

Clasificacion de la acidosis tubular renal

Dermatologia

secrecion de hidrogeniones y amonio, asi como
a falta de produccién de bicarbonato sistémico."

La acidosis tubular renal es una afeccién infre-
cuente que afecta a la poblacién pediatrica de
manera adquirida o hereditaria. No se conoce
del todo su incidencia y prevalencia, aun asi, se
considera que la tipo T es la mds comun. Se debe
sospechar en nifios con retraso en el desarrollo,
poliuria, polidipsia, preferencia por alimentos
salados, alteraciones hidroelectroliticas y en el
equilibrio acido base (acidosis metabdlica hi-
perclorémica, de anién gap normal), hiporexia,
vomito, estrefimiento, deshidratacion vy fiebre.
Asi también, las alteraciones en el metabolismo
del calcio generan: hipocalcemia, osteomalacia,
raquitismo, hipercalciuria, nefrolitiasis y nefro-
calcinosis que pueden culminar en enfermedad
renal crénica.'?

Los pacientes con enfermedad severa pueden no
cursar con sintomas o signos especificos, limi-
tandose a falla en el crecimiento, deshidratacion,
vomito o letargo. Los casos mas graves de aci-
dosis tubular renal pueden generar sintomas de
infeccion diseminada, cardiopatias, problemas
gastrointestinales, defectos del sistema nervioso
central y errores innatos del metabolismo. Es
importante hacer el abordaje clinico adecuado,

Tipo | (distal)

Excrecién de dcidos, re- Nifos: hereditaria.

tencion de iones de H* e Adultos: idiopética, enfermedades autoinmunitarias (Sjogren, artritis

hipocalemia

Tipo Il (proximal)
bicarbonato

reumatoide), farmacos, hipercalciuria, inhalacién de tolueno

Reabsorcion proximal de Nifos: hereditaria, sindrome de Fanconi y por ifosfamida.
Adultos: idiopatica, gammapatias monoclonales, por inhibidores de

anhidrasa carbénica, otros farmacos, Sjogren

Tipo I

Absorcién proximal de bi- En ocasiones osteopetrosis, calcificacion cerebral y retraso mental,

carbonato y excrecién distal ~artritis reumatoide, mutacién en gen CA-2 (8922) que codifica para

de 4cidos

Tipo IV
aldosterona

H: hidrégeno.

la anhidrasa carbénica tipo 2

Produccién o resistencia a Hipoaldosteronismo, hipercalemia y acidosis metabélica moderada,
con anién GAP normal
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diagnosticar el tipo de acidosis tubular renal y
cuando se considere pertinente, solicitar de-
terminacion de las concentraciones séricas de
amonio, lactato y acido pirtvico.®™"

El diagndstico se establece por gasometria
arterial en la que se corroboran alteraciones
hidroelectroliticas y del equilibrio acido-base.
El examen general de orina es necesario para
determinar las concentraciones de bicarbonato,
el pHy la densidad urinaria."

De manera caracteristica, en la acidosis tubular
renal distal severa se describe una produccion
excesiva de amonio en el rifidn. Esto es resultado
de la acidosis que estimula a la glutaminasa (ca-
taliza la conversion de glutamina en glutamato
y amonio); por tanto, hay falla para revertir la
acidosis, lo que lleva a aumento del amonio
sanguineo. La acidosis es el estimulo principal
que altera la actividad enzimatica del ciclo del
amonio en los rifiones, pero no hay evidencia
que modifique la produccién del mismo en el
higado.™

En una comunicacién reciente, se planted la
posible asociaciéon de la acidosis tubular renal
distal con cambios caracteristicos en las ufias de
pacientes pediatricos.' Con este caso en el que
se observo desaceleracion en el crecimiento de
las l[aminas ungueales, ademas de tendencia a
la braquioniquia, se aporta nueva informacion
de esta probable correlacién fisiopatogénica.

COMENTARIO

En pacientes con acidosis tubular renal distal seve-
ra es posible encontrar concentraciones elevadas
de azoados, especificamente amonio, lo que es
una respuesta a la disminucién del pH en los seg-
mentos tubulares renales S1 y S2. El incremento
de [a amoniogénesis es resultado de la induccién
de la fosfatasa dependiente de glutaminasa y de
la glutamato-deshidrogenasa renal.

2019 marzo-abril;63(2)

En la paciente motivo de estudio inferimos que
el aumento de la concentracion de amonio y la
propia acidosis metabdlica pudieron haber tenido
efecto téxico en la matriz ungueal, afectando asi
la correcta onicogénesis. Existen datos clinicos
que orientan a que la paciente curs6 con una
acidosis tubular renal severa: antecedente de
deshidratacion, vomito incoercible, con peso y
talla limitrofes para la edad. El motivo de consulta,
respecto a la falta de crecimiento de las ufias, mas
los hallazgos descritos en la exploracién, pueden
orientar a que la paciente curs6 con concentra-
ciones elevadas de amonio en sangre. En nuestro
conocimiento, éste puede ser el primer caso des-
crito de alteracién en el crecimiento ungueal en
pacientes con acidosis tubular renal distal.

Agradecimientos

Agradecemos a la paciente cuyas imagenes se
muestran en el trabajo, asi como su autorizacion
para que se publiquen.

REFERENCIAS

1. De Berker DA, André J, Baran R. Nail biology and nail
science. Int J Cosmet Sci 2007;29(4):241-75.

2. Lee DY, Park JH, Shin HT, Yang JM, Jang KT, Kwon GY, et al.
The presence and localization of onychodermis (specialized
nail mesenchyme) containing onychofibroblasts in the nail
unit: a morphological and immunohistochemical study.
Histopathology 2012;61(1):123-130.

3. De Becker D, Wojnarowska F, Sviland L, Westgate GE,
Dawber RP, Leigh IM. Keratin expression in the normal
nail unit: markers of regional differentiation. Br J Dermatol
2000;142(1):89-96.

4,  Cashman MW, Sloan SB. Nutrition and nail disease. Clin
Dermatol 2010;28(4):420-5.

5. De Becker D, Mawhinney B, Sviland L. Quantification
of regional matrix and nail production. Br J Dermatol
1996;134(6):1083-6.

6. Dyachenko P, Monselise A, Shustak A, Ziv M, Rozenman
D. Nail disorders in patients with chronic renal failure and
undergoing hemodialysis treatment: a case-control study.
J Eur Acad Dermatol Venereol 2007;21(3):340-4.

7.  Amatya B, Agrawal S, Dhali T, Sharma S, Pandey SS. Pattern
of skin and nail changes in chronic renal failure in Nepal: a
hospital-based study. J Dermatol 2008;35(3):140-5.



Cardona-Hernandez MA y col. Bradioniquia en acidosis tubular renal

10.

11.

12.

Singal A, Arora R. Nail as a window of systemic diseases.
Indian Dermatol Online 2015;6(2):67-74.

Das A, Choudhury S, Pandit S, Das SK. Medical image. Half-
and-half nail. N Z Med J 2012;125(1354):103-4.

Ohno T, Sakamoto M, Kurosawa T, Dakeishi M, lwata T, Mu-
rata K. Total Mercury levels in hair, toenail, and urine among
women free from occupational exposure and their relations
to renal tubular function. Environ Res 2007;103(2):191-7.

Rodriguez-Soriano J. Renal tubular acidosis. En: Edelmann
CM. Pediatric kidney disease. Little, Brown. 2nd ed. Boston,
EUA, 1992:pp.1737-75.

Bagga A, Sinha A. Evaluation of renal tubular acidosis.
Indian J Pediatr 2007;74(7):679-86.

13.

14.

15.

Dermatologia

Revisto mexicano

Adedoyin O, Gottlieb B, Frank R, Vento S, Vergara M,
Gauthier B, Trachtman H. Evaluation of failure to thrive:
diagnostic yield of testing for renal tubular acidosis. Pe-
diatrics 2003;112(6):463-66.

Miller SG, Schwartz GJ. Hyperammonaemia with distal
renal tubular acidosis. Arch Dis Child 1997;77(5):441-4.

Cardona-Hernandez MA, Fierro-Arias L, Jurado-Santa Cruz
F, Gonzalez-Gonzalez M, Rivera-Martinez MO, De la Torre-
Garcia ME, Cabrera-Pérez AL. Nail changes associated with
distal renal tubular acidosis in pediatric patients. Gac Med
Méx 2015;151(5):614-9.

AVISO IMPORTANTE

Ahora puede descargar la aplicacién de
Dermatologia Revista Mexicana.
Para consultar el texto completo de los
articulos deberd registrarse una sola vez
con su correo electrénico, crear una
contrasefa, indicar su nombre completo
y especialidad. Esta informacién es
indispensable para saber qué consulta
y cudles son sus intereses y poder en el
futuro inmediato satisfacer sus
necesidades de informacion.

La aplicacion esta disponible
para Android o iPhone.

fundada en 1956

Dermatologia

Revista mexicana

207



