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Resumo: Introdugéo: Defeitos craniofaciais da nivel da linha média podem estar relacionados com
hipernatremia, que podera evoluir para rabdomidlise. Relato de caso: L.C.C.M., 11 anos, sexo
feminino, foi admitida no servigco de emergéncia com inapeténcia, dor e fragueza nos membros
inferiores, dificuldade para deambular e hipodipsia Familiares relatam internacdes anteriores
com guadro semelhante. Irm& com holoprosencefalia, fenda labial e hipernatremia, evoluiu para
obito aos 30 dias de vida. Ao exame: déficit cognitivo, dificuldade a deambulagéo, fissura labial
mediana, impressdo de microcefalia (PC = 49 cm, -2DP) e hipotelorismo (distancia intercantal
interna = 2,5 cm, percentil 3), desidratagdo grave. Exames laboratoriais: Na=180mmol/L
(VR=135-145), K=2,4mmol/L (VR=3,5-5), CI=171mmol/L (VR=96-108), Creatinina= 1,7mg/dl
(VR=0,6-1,1), uréa=102mg/dl (VR=15-39), CPK=492U/L (VR=38-175). No segundo dia de
internacdo evoluiu com diurese avermelhada (EAS:. hemoglobina ++) CPK=6000U/L,
TGO=89U/L (VR=4-40), TGP=43U/L (VR=4-43). Ultrassonografia abdominal e tomografia
computadorizada cerebral normais. Apos hidratacdo adequada, apresentou melhora da dor e da
fraqueza para deambular. Exame laboratoriais no 11° dia de internacdo:Na=143mmol/L,
K=3,6mmol/L, Cl=106mmol/L, Creatinina=0,7mg/dl, uréa=20mg/dl, @ CPK=320U/L,
TGO=33U/L , TGP=61U/L. Paciente recebeu alta hospitalar nesta data, em boas condic¢des, com
orientacdo para aumento da ingesta hidrica e controle ambulatorial. Comentério: Estudos
readlizados em pacientes com defeitos craniofaciais da linha média tém demonstrado
hipernatremia, provavelmente por adipsia ou hipodipsia secundaria a disfuncéo hipotaldmica. Na
literatura existem poucos relatos referentes & associagdo entre hipernatremia e rabdomidlise em
criangas. A realizagdo do ionograma em pacientes com fissura labial poderia levar ao diagndstico
precoce de hipernatremia, diminuindo os riscos para evolucdo de rabdomidlise e possivel
insuficiéncia renal aguda.
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