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Resumo: Introducdo: A Sindrome de Sjogren (SS) é uma doenca autoimune priméria ou secundaria a
outras doencas do tecido conjuntivo caracterizada por inflamacdo de glandulas salivares e
lacrimais. O acometimento extraglandular é infrequente nos casos pedidtricos e incluem a pele,
pulmdes, figado, pancreas, rins e sistema nervoso. O envolvimento renal € raro e a nefrite
tubulointersticial é a forma mais comum gue se manifesta com acidose tubular renal (ATR)
distal, proximal ou mista. Descricgo do Caso: Menina de 8 anos com fadiga, parotidite
recorrente, aftas orais,gengivite, hiperemia ocular e olho seco, fenébmeno de Raynaud, poliartrite,
acroesclerose, papulas de Gottron, dificuldade na degluticdo e dispnéia aos esforgos.
Haviahipocomplementemia, hipergamaglobulinemia, proteiniria, positividade do fator
reumatoide, ANA ,anti-Ro,anti-La e anti-RNP.Na cintilografia do esdfago havia distarbio motor,
e, ha cintilografia das parétidas, diminuicdo global da concentracdo do radioativo. O
ecocardiograma evidenciou hipertensdo arterial pulmonar leve. Feito diagnostico de DMTC
associada a SS e iniciado tratamento com corticoterapia, micofenolato mofetil e
hidroxicloroquina. Na evolucéo apresentou fraqueza sibita com paraparesia, polidipsia, polilria,
densidade urinaria diminuida, hipocalemia e acidose metabdlica com diagnostico de ATR mista e
diabetes insipidus nefrogénico que regrediram apos reposicao eletrolitica e desmopressina. Foi
iniciado pulsoterapia com metilprednisolona e ciclofosfamida com boa resposta. Discusséo: O
acometimento renal na SS é raro e a apresentacdo mais comum é a tubulopatia intersticial, que
pode ocorrer na apresentacdo ou na evolucdo da doenca. A ATR pode se manifestar de forma
insidiosa com fragueza crénica ou de forma aguda com acidose metabdlica,hipocalemia graves e
letalidade. O diabetes insipidus € a principal comorbidade. A ATR se estabiliza com o tratamento
na maioria dos casos.Conclusdo: A ATR € uma complicacdo subdiagnosticada na SS pediatrica e
deve ser excluida quando ocorre fadiga, fraqueza e crescimento insuficiente. O reconhecimento
precoce previne a letalidade nos casos agudos e disturbios de crescimento e raquitismo a longo
prazo.
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