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INTRODUATAfO A Glomerulopatia do C3, que inclui a DDD, A© uma desregulaA8A£o da
Via Alternativa do Complemento. Relatamos caso de adolescente com GNRP por DDD.
DESCRIATAfO DO CASO: Paciente do sexo feminino, 10 anos, apresentou pneumonia,
evoluindo com SA-ndrome NefrA-tica, caracterizada como GNRP. BiA3psia renal - MO:
Glomerulonefrite CrescAantica (90% de crescentes celulares) IF: dominA¢ncia de C3. ME:
depAssitos amorfos eletrondensos no mesA ¢ngio e na membrana basal glomerular. ConclusA£o:
Glomerulonefrite CrescAdntica do tipo I - DoenA8Sa do DepAs3sito Denso. Tratamento:
pulsoterapia com Metilprednisolona e Ciclofosfamida, infusA£o de plasma fresco congelado e
posteriormente cinco sessApes de plasmafA©rese, em dias alternados, com plasma fresco
congelado. Paralelamente a0 tratamento, iniciada investiggA8A£o0 do Sistema Complemento.
Exames laboratoriais: C3 baixo, C4, C2 e CH50 normais. Dosagem de Fator H (Western blot e
Elisa): normal. Via ClAjssica: 0,008 U/mL (VR: 628A+130 U/ml); Via Alternativa: 0,01 U/ml
(VR: 106 A+ 27 U/ml), portanto nA£o funcionantes. Resultados indicam provAijvel deficiA2ncia
de C3 (ou de seus reguladores, como o Fator |, MCP/CD46), ou deficiA®ncia de um dos
componentes C5, C6, C7, C8 ou C9, ou ainda presenA8a de fator nefritogA@nico (C3Nef).
BiA3psia rena redizada dois meses apA3s inA-cio do quadro: 100% dos glomA®©rulos
esclerosados. Paciente em tratamento dialA-tico crA’nico (DPA) COMENTACRIOS: O
conhecimento atual indica que mecanismos diferentes podem levar ao desenvolvimento de
lesApes associadas com DDD sendo indicado individualizar o local da disfunASA£o do
complemento na tentativa de otimizar o tratamento.
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