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Resumo: Introducédo: A Sindrome de Bartter (SB) € uma tubulopatia hereditéria de cardter autossdmico
recessivo, rara, caracterizada por hipocalemia hiperreninémica com hiperplasia do aparelho
justaglomerular, alcalose metabdlica, aumento da excrecdo urin&ria de sodio e potéssio.
Descricéo do caso: Relatamos o caso de uma pré-escolar de 3 anos e 5 meses, sexo feminino, que
apresentava atraso do desenvolvimento neuropsicomotor, polidria, polidipsia, hipotonia e
fragueza muscular, sendo encaminhada para investigacdo diagndstica e com 1 ano e 4 meses foi
diagnosticada com SB tipo Il com mutagdo do gene CICNKB. Iniciado o tratamento com
indometacina, porém a crianca evoluiu com proteindria e piora de funcdo renal, tendo sido
optado pelo tratamento com enaapril, com boa resposta. O diagnéstico da SB baseia-se na
sintomatologia, no exame fisico, alteracBes eletroliticas e metabdlicas significantes. Na SB,
observamos uma ativacdo prolongada do sistema renina-angiotensina-aldosterona (SRAA), bem
como uma producdo excessiva de prostaglandinas (PGs). Portanto, o tratamento recomendado
tem sido com base na suplementacdo de potéssio, inibidor de prostaglandinas e a
espironolactona, além da corregdo de outros disturbios eletroliticos e metabdlicos. Conclusdo:
Trata-se de uma crianca com falha no desenvolvimento neuropsicomotor e que teve o diagndstico
e tratamento postergado. Constatamos que houve o desenvolvimento de proteintria com uso de
indometacina e que a substitui¢éo por enaapril forneceu equilibrio eletrolitico e metabdlico com
reducdo significativa da proteindria, sem piora de funcdo rena e com boa tolerancia. O
diagnostico e tratamento precoce sdo fundamentais para a intervencdo adequada da patologia e a
prevencao da morbimortalidade por desconhecimento das manifestagdes clinicas correlacionadas
a Sindrome de Bartter.
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