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Resumo: Introducéo: Glomerulopatia por fibronectina, doenca autossdmica dominante rara, cursa com
proteindria, hematUria, hipertensdo e insuficiéncia renal, que geramente aparece apés 15 a 20
anos de doenca. A bidpsia, ha depdsitos glomerulares organizados de fibronectina. Primeiro
relato em 1980, apds quinze anos demonstrou-se imunorreatividade para fibronectina. Em 2008,
foi associada a mutacGes no gene FN1. Ha a forma celular insolavel produzida nos rins pelas
células mesangiais e a forma circulante sollvel produzida pelos hepatécitos, que se deposita nos
glomérulos. Descricdo do caso: Sexo masculino, 14 anos, anasarca intermitente ha um ano na
dependéncia de corticoterapia e dor epigéstrica de forte intensidade, quando procurou nosso
servigo. Bacio colGide, em tratamento. Desconhece histéria familiar de nefropatias. Exame fisico
com anasarca, pressao arterial 152/115 mmHg. Funcdo renal preservada (Creatinina: 0,73mg/dl),
proteindria 24 horas. 4246,0mg, hematuria, dislipidemia e hipoalbuminemia (1,4mg/dl). Funcdes
tireoidiana e hepética preservadas. Complemento sérico normal. A bidpsia renal, na microscopia
de luz, glomérulos aumentados de volume, hiperlobulados, hipercelularidade endocapilar e
depdsitos eosinofilicos gigantes no mesangio e subendotelial difusamente. A negatividade do
Vermelho Congo excluiu amiloidose. Imunofluorescéncia direta para pesquisa de
imunocomplexos e complemento negativa. A microscopia eletronica ha depdsitos gigantes,
organizados, finamente granulares, no mesangio e subendotelial. Diante da suspeita, a
imunohistoquimica anti-fibronectina foi positiva forte e difusa nos glomérulos, com diagnostico
de glomerulopatia por fibronectina. Comentarios: Biopsia renal € essencial para diagndstico desta
entidade, sendo fundamental que todos os métodos diagndsticos sgjam realizados de rotina,
inclusive microscopia eletrbnica e imunohistoquimica. Tratamento atual é inespecifico, com
controle da proteindria e pressdo arterial.
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