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Resumo: Criangas com fibrose cistica (FC) possuem risco de desenvolver desidratagdo com hiponatremia,
hipocloremia e alcalose metabdlica na auséncia de doenga renal. Esse distirbio, conhecido como
Sindrome de Pseudo-Bartter (SPB), pode ocorrer como manifestacdo inicia da doenca,
principalmente em estagbes quentes."Relato de dois casos de pacientes com triagem neonatal
normal e poucas manifestacbes clinicas que tiveram o diagnostico de FC a partir da
SPB."1)YAD, 3 anos e 10 meses, com triagem neonatal normal, teve 3 internagdes por
desidratagdo com acalose metabdlica, sem sintomas pulmonares ou gastrointestinais (Gl).
Fechou o diagnostico de FC aos 6 meses de idade a partir de NaCl=104mmol/L no suor e estudo
genético com duas mutagdo patogénicas (F508 del/ 3272-26A->G). A crianga mantem-se sem
sintomas respiratorios ou Gl (Van de Kramer normal) apesar de ter recebido tratamento para
Pseudomonas aeruginosa cultivada em secregdo da orofaringea aos 12 e 18 meses. 2) HRM, 4
anos e 7 meses teve a primeira triagem neonatal para FC positiva e a segunda negativa.
Apresentou duas internacdes por bronquiolite (1 e 2 meses de vida), mantendo-se pouco
sintomético respiratério posteriormente. Aos 5 meses internou por desidratagdo com alcalose
metabodlica. A dosagem do Cl no suor foi de 23mmol, mas o teste genético demonstrou duas
mutagdes patogénicas. S549R/D1152H. Elastase fecal e Sudam foram normais. Teve crescimento
assintomético e tratado de Pseudomonas aeruginosa em orofaringe aos 12 e 24 meses."A SPB é
mais prevalente em criangas com FC, menores de 2 anos e na vigéncia de atas temperaturas
ambientais. Apesar de ndo ser tdo frequente, é muito caracteristica e pode ser a chave para o
diagnostico em pacientes oligossintomaticos e com triagem neonatal normal. Ambos 0s pacientes
relatados apresentavam desidratagdo sem causa aparente. Na FC, os niveis elevados de eletrolitos
no suor podem levar a deplecéo de eletrdlitos séricos e desidratacao; hipoatividade e anorexia. O
guadro clinico nem sempre € evidente, sendo a suspeita, essencial para a investigacéo e
diagnostico."A FC pode ndo se manifestar com alteragdes tipicas respiratérias e Gl, dificultando
o diagnostico e mangjo clinico. O reconhecimento da SPB como uma manifestacéo precoce de
FC aumenta as oportunidades para o diagnéstico nesses casos.
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