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Resumo: Introducdo: Sindromes Nefréticas Congénitas (SNC) e Infantil (SNI) sdo um grupo heterogéneo
de doencas raras em que a disfuncdo renal glomerular e a proteintria séo proeminentes. A SNC
pode estar presente a0 nascimento ou nos primeiros 3 meses de vida. Se o inicio é tardio, entre 3
meses e 1 ano de idade, é chamado de SNI. As principais causas sd0 insultos a barreira de
filtracdo glomerular. As doencas que compdem a sindrome sdo: SN congénita finlandesa, SN
cortico-resistente, Sindrome de Pierson, Sindrome de Nail—-Patella, Sindrome de Denys-Drash,
Sindrome de Frasier e Glomerul oesclerose segmentar e focal autossdmica dominante. Descricdes
dos Casos: O servico de Nefropatologia da UFTM redliza andlise diagndstica de biopsias renal
desde 1996. Foram analisados todos os laudos das biopsias até 2014 e foram detectados 6 casos
com diagndstico morfolégico de SNC/SNI. Dos 6 casos, 4 tinham morfologia compativel com
Esclerose Mesangia Difusa, podendo fazer parte da Sindrome de Denys-Drash. Em 2 casos foi
compativel com Sindrome Nefrética Congénita do tipo Finlandesa, que apresenta-se com
apagamento dos pedicelos e auséncia do diafragma dlit. Os casos foram encontrados em criangas
gue tinham idade entre 3 meses e 13 anos, e apresentaram evolucéo tardia da doenca em alguns
casos. Comentérios. A maioria destas criancas tem uma base genética para a doenca renal e um
mau prognostico. Independentemente da causa, a doenca geralmente progride para doenca rena
em estagio final. Este estudo contribui para uma melhor caracterizacdo epidemioldgica dessas
sindromes, demonstrando casos de SNC/SNI nos grupos etarios infrequentes.
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