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Resumo: Introducdo: O Diabetes Insipido Nefrogénico(DIN) é uma doenca endocrinalrena rara,
caracterizada pela impossibilidade do tdbulo coletor de concentrar urina, apesar da concentracao
normal da arginina-vasopressina. Caso: masculino, 29 dias, branco, capurro: 41s, a0 nascimento
2.990g, pais sem consanguinidade, sem intercorréncias ante/pds-natal. Pais buscam atendimento
devido irritabilidade, letargia e febre. Paciente pesando 3.440g, aleitamento materno exclusivo,
eliminacbes fisiologicas inalteradas. Aos exames. sinais de desidratacdo leve e sbdio
serico:159,7mEg/L. Redlizada internagdo hospitalar. Sugerindo quadro infeccioso, foi prescrito
hidratacdo endovenosa, controle didrio de diurese e peso. Realizadas corre¢fes de sddio sérico,
falhas. Iniciado teste terapéutico com acetato de desmopressina(DDAVP), tendo pouca resposta.
Conforme investigagdo de SNC e rins normais, associado insucesso ao DDAVP, aventada
hipétese de DIN e solicitada osmolaridade urinaria(70mOsm/kg). Logo, o paciente preenchia
critérios clinicos para DIN: densidade urinaria 1005, hipernatremia refratéria as corregoes,
polidria e osmolaridade urinédria reduzida. Prescrito hidroclorotiazida e 48h ap0s instituida
medicacdo, apresentou melhora da polilria, estado de vigilia, diminuicdo dos niveis de sodio
serico(140mEg/L) e densidade urindria elevou-se. Alta com 3.610g, vigil, utilizando
hidroclorotiazida. Mantém-se  acompanhando no ambulatério de  endocrinologia,
desenvolvimento neuropsicomotor adequado para idade e controle efetivo dos niveis de sodio
sérico. Discussdo: A homeostase da agua no corpo depende do reflexo da sede, sintese adequada
de horménio antidiurético e resposta tubular renal a agdo deste. AlteragBes na capacidade de
concentrar urina podem ser letais, principalmente em lactentes, como DIN. Clinicamente
apresentam sintomas inespecificos. polidria, polidipsia, perda pondera e letargia, levando a ébito
devido desidratacdo severa. Diuréticos tiazidicos sdo tratamento de escolha nestes. O DIN é uma
doenca hereditéria, heranca autossdmica recessiva ligada ao cromossomo X na regido Xg28 e
traduzindo mutagdes no gene do receptor 2 da vasopressina. Patologia predominante em homens,
acometendo 1:100.000 nascimentos. Conclusdo: Embora sga uma condigdo rara, trabaho
minucioso deve ser realizado, evitando adiar o diagnostico e futuras sequelas neurol égicas.
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