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Resumo: A sindrome de Bartter (SB) € uma doenca tubular renal hereditéria rara com perda de sal,
caracterizada por hiperaldosteronismo secundario com alcalose metabdlica hipocalémica e
hipoclorémica. Existe uma variabilidade significativa na expressdo clinica da doenca, que é
geneticamente heterogénea com 5 genes diferentes descritos. As caracteristicas clinicas incluem
polilria, desidratacdo, retardo de crescimento e histérico médico de polidrdmnio com parto
prematuro. Hipercalcidria e nefrocalcinose séo tipicas de algumas formas. D.M.S.S., sexo
feminino, 9 meses, admitida em emergéncia com quadro de infec¢do das vias aéreas inferiores,
desidratacéo severa e desnutricdo energético-proteica (z-score P/l -3,49). Relatado por genitora,
dificuldade de ganho ponderal, atribuida a baixa aceitacdo dos alimentos. Pré-nata sem
anormalidades, nascido termo, adequado para idade gestacional. Dos exames complementares,
foi constatado hipocalemia grave (K 1,87mEg/l) e alcalose metabdlica hipoclorémica. Manteve
niveis séricos de potassio sustentadamente baixos a despeito de multiplas correcOes rgpidas
durante internamento. Optado por iniciar aporte enteral de potéssio e diurético poupador de
potéssio, com melhora dos niveis, mas sem normalizacdo da calemia. Recebeu alta hospitalar em
uso das medicagdes, potassio sérico de 2,65 mEg/l, vinculada ao ambulatério de Egressos do
Hospital e encaminhada para consulta com Nefropediaira. Desde entdo, paciente esta em
seguimento ambulatorial, retornando em consulta pediatrica com dosagem sérica de aldosterona e
renina confirmando hiperaldosteronismo hiperreninémico, em ganho pondero-estatural e
desenvolvimento neuropsicomotor adequado. Aguarda consulta com Nefrologista. O diagndstico
da SB € baseado em dados clinicos, bioquimicos e achados ultrassonogréficos. Recomenda-se
andlise genética para confirmacdo. NoO que tange a terapéutica, a supressdo da producdo de
prostaglandina (PG) E2 por inibidores da sintese de PG é geralmente aceita como benéfica no
tratamento da SB, pelo menos durante os primeiros anos de vida. A acalose hipocalémica pode
ser melhorada com o uso de diuréticos poupadores de K+, mas isso é controverso, colocando o
paciente em risco de hipovolemia grave. No periodo infantil, observacfes clinicas demonstram
uma melhora dramética da inibicdo da PGE2: reduz a polidria, melhora as anormalidades
eletroliticas e ameniza a faha de desenvolvimento. No entanto, ainda € controverso qual
medicamento deve ser usado, pelo risco de efeitos colaterais graves, especiamente
gastrointestinais, como Ulcera géstrica, enterocolite necrosante e perfuracéo intestinal. Devido a
raridade desses distUrbios, evidéncias clinicas sdlidas geramente ndo estdo disponiveis, sendo o
tratamento altamente variavel entre médicos e, as vezes, até controverso. Entretanto, o tratamento
precoce pode reverter ou prevenir os distarbios de crescimento e deve ser instituido o quanto
antes possivel.
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