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Resumo: A Deficiéncia de Arginina Vasopressina (DAVP) € um disturbio potencialmente letal resultado
da producéo insuficiente de arginina vasopressina. Sua morbimortalidade, bem como manejo na
populacdo pediatrica ndo sdo bem documentadas em literatura médica. Documentar etiologia,
apresentacdo clinica, terapia utilizada (vias de administracdo, complicagdes e doses de
medicacdo) em uma sé&ie de casos de pacientes portadores de DAVP no Servico de
Endocrinologia e Metabologia do Hospital de Clinicas de Porto Alegre, correlacionando a dados
de evolugdo clinica. Revisdo de prontuério de pacientes acompanhados nos Ultimos 5 anos em
nosso servigo: coleta de dados de controle de diurese, sodio sérico, necessidade de internacéo
relacionada a descompensacdo de DAVP e etiologia da condi¢do. Dentre os 10 pacientes
avaliados, as etiologias encontradas do DAVP foram holoprosencefalia (n=6), esguizencefalia
(n=1), maformacdo hipofisaria (n=1), e relacionado a neoplasias do sistema nervoso central
(n=2, germinoma e craniofaringioma). A idade de diagnostico variou de 1 més de vida até 12
anos. O envolvimento de outros eixos hipofisarios foi variado: hipotireoidismo n=4,
hipocortisolismo n=4, hipogonadismo n=1 deficiéncia de GH n=2, sendo que 4 pacientes ndo
apresentaram alteracdo adenohipofis&ria. O tratamento compreendeu 0 uso de agua livre,
hidroclorotiazida e/ou desmopressina (subcuténea, VO ou intranasal), com bom controle de
sodio. Em 2 pacientes, as maformagdes de narinas relacionadas a defeito de linha média
impossibilitaram o controle com desmopressina nasal. Em 3 casos houve necessidade de
utilizaco de desmopressina subcutanea durante o tratamento por impossibilidade da via
intranasal. 4 pacientes fizeram uso de desmopressina comprimido com bom controle, 2 destes
deixaram de utilizar em funcéo de falha no abastecimento. O nimero de internacbes variou de 1 a
25 - amaioria destas relacionadas a natremia, tendo ocorrido um 6bito em paciente de 1 ano (ndo
relacionado a DAVP).DAVP é um distarbio raro, grave, potenciamente letal, associado a
multiplas comorbidades e cujo manejo € influenciado por multiplas varidveis clinicas. O uso de
desmopressina intranasal € desafiador por dificuldade no estabelecimento de dosagem adequada
ou mesmo impossivel no contexto de algumas alteracdes anatbmicas, em especia as congénitas.
A literatura acerca do mangjo de DAVP na populacdo pediétrica é escassa, e este trabalho
compartilha nossa experiéncia clinica salientando que 0 uso de desmopressina oral pode ser uma
importante ferramenta terapéutica nestes casos
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