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Resumo: Introducdo: A sindrome de Bartter € uma tubulopatia hereditéria incomum, que se caracteriza
clinicamente por acalose metabdlica hipocalémica, hipoclorémica, com hiperaldosteronismo e
pressdo arterial normal. Descrigdo do caso: G.S.L, 8 anos, sexo masculino, procedente do Rio de
janeiro-RJ. Aos 5 meses, apresentou quadro de desidratacdo grave por gastroenterite, foi
internado em CTI pediatrico de hospital terciario, onde foram observadas alcalose metabdlica,
hiponatremia e hipocalemia importantes, com pouca resposta a reposicdo venosa destes
eetrdlitos. Apresentou crise convulsiva e espasticidade generalizada, mantendo-se em
opistotono, apds reposicao rgpida de cloreto de sodio intravenoso. Apos recuperacdo, 0 paciente
recebeu ata com diagnéstico de Sindrome de Bartter, iniciando a terapia com Indometacina e
Cloreto de Potéssio oral, mantendo acompanhamento ambulatorial na Nefrologia e Neurologia.
ApOGs algumas semanas, realizou Ressonancia Magnética de crénio, confirmando o quadro de
Mielindlise Pontina apos rapida reposicdo de sodio durante a internagdo. Durante o seguimento,
apresentou baixa adesdo ao tratamento proposto, com diversas internagdes hospitalares devido a
desidratacéo e disturbios eletroliticos precipitados principamente por episddios de gastroenterite.
Discussdo: A Sindrome de Bartter € uma desordem congénita, autossdOmica recessiva, com
espectro clinico, laboratorial e genético heterogéneos. Caracteriza-se por defeito na reabsorcdo de
cloro no ramo espesso ascendente da alca de Henle, levando a disturbios metabdlicos, dos quais
0s mais importantes sdo alcalose metabdlica e hipocalemia pouco responsiva a reposicdo de
potéssio. Conclusdo: As tubolopatias, como a Sindrome de Bartter, devem ser consideradas no
diagnostico diferencial de condicdes que cursam com disturbios &cido-basicos e hidroeletroliticos
de dificil controle, pois seu tratamento adequado permite a retomada do desenvolvimento
pbndero-estatural adequado e previne episodios de desidratacéo.
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