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IntroduA8A£o: IPEX SA-ndrome, afecASA£0 genAGtica rara ligada a0 X, caracterizada por
desordens autoimunes, poliendocrinopatia e enteropatia. O polimorfismo clA-nico comumente
apresentada por diabetes mellitus tipo 1, dA©ficit de crescimento e diarreia intratAjvel,
normalmente resultando em A3bito precoce. Causada por mutaA8A pes no gene FOXP3, leva a
formaA8Afo de cA®lulas T reguladoras disfuncionais culminando em hiper-reatividade
imunolA3gica. Normalmente nAfo se manifesta com disfunA8A£o renal, o que chama a
atenA8A£0 no caso a ser relatado. Relato de Caso: Escolar, masculino, sete anos, internado para
compensaA8A£0 clA-nica de sA-ndrome nefrAdtica associada ao diabetes mellitus
insulinodependente (peptA-deo C reduzido, anti Ajcido glutA¢mico e anti insulina negativos).
Apresentava antecedentes de asma e diarreia crA nica diagnosticada como sA-ndrome do
intestino irritAjvel. Evoluiu com sA-ndrome nefrAstica corticodependente em baixas doses,
sendo submetido A biA3psia renal cujo laudo demonstrou LesApes MA-nimas (glomA®©rulos
prA3ximos do normal com focos de atrofia tubular e fibrose intersticial). Durante o
acompanhamento, evidenciou hipotireoidismo (anti tireoperoxidase positivo) e epilepsia. Foi
internado diversas vezes por descompensaA 8A pes nefrAsticas associadas aos quadros diarreicos,
peritonites espontA¢neas e infecASApes por germes oportunistas, mantendo funASA£o renal
preservada. ComentA jrios: Diante de paciente do sexo masculino com diagnA3sticos de diabetes
insulinodependente, hipotirecidismo, diarreia crA nica, sA-ndrome nefrAdtica e epilepsia foi
aventada a hipAstese de sA-ndrome IPEX-LIKE com envolvimento renal. A disfunASA£o de
cA®lulas T reguladoras A© a chave do desenvolvimento do IPEX, o que tambA©m envolveriaa
glomerulopatia por lesApes mA-nimas, englobando assim a sA-ndrome nefrAstica no amplo
espectro das manifestaA 8A pes da SA-ndrome.
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