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INTRODUCAO: As diarréias cronicas apresentam ata morbimortalidade levando a deficits
pondero-estaturais e neuropsicomotores. Entre elas as diarréias crénicas congénitas ocorrem por
defeitos estruturais ou distdrbios funcionais na absor¢do ou na secreggo intestinal. DESCRICAO:
Paciente de 14 meses, com atraso neuropsicomotor e nutricional, diarréia desde as primeiras
semanas de vida, internacdes e uso frequente de antibidticos. A admissio, desidratacso , alcalose
metabdlica hipocalemica. Suspeita diagnostica de Sindrome de Bartter e redlizadas correcdes
eletroliticas, recebendo alta com indometacina e espironolactona. Retorna 30 dias depois
desidratado, com gasometria: pH = 7,6 ,cloro = 66, sodio =136, potassio =2,2,. Teste do suor,
biopsia jgjuna , dosagem de sbdio,cloro e calcio em urina de 24horas normais. Dosagem nas
fezes de cloro=135, sodio=149 e potassio=14 confirmando Cloridorreia Congenita. Nao realizado
estudo genético. Instituida terapia de reposicéo oral com solucdo de cloreto de sddio e de potéssio
com estabilizagdo clinica, gasometrias e ionogramas sequenciais normais. DISCUSSAO: Em
1945 descritos dois primeiros casos de alcalose congénita associada a diarreia. Duas décadas
depois descritos varios casos na Finlandia, associando a origem genética da doenca e
estabelecendo bases diagnosticas e terapéuticas. Atualmente existem 250 casos descritos sendo
20% na Finlandia, cuja incidéncia € de 1:50000 nascidos. No Kuwait e Aradbia Saudita a
incidéncia € 1:5000 devido aos casamentos consanguineos. E uma desordem autossomica
recessiva. O gene CLD(SLC26A3) codifica uma proteina transmembrana responsavel pela troca
CI/HCO3 no ileo e colo. O defeito resulta em ndo absor¢do de cloro e ndo secregdo para luz
intestinal de bicarbonato. Quadro classico € diarréia crénica e acaose hipocloremica e
hipocalemica, atraso neuropsicomotor,. Paciente chega a idade adulta se perdas forem
compensadas. Tratamento é reposicdo didria de cloro e potdssio CONCLUSAO: Diarreias
congénitas podem evoluir de forma devastadora na infancia. Algumas como a Cloridorreia
Congénita permitem abordagem terapéutica melhorando qualidade de vida do paciente
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