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Resumo: INTRODUCAO: A sindrome nefrética congénita é um distirbio raro, caracterizado por
proteintria macica, hipoproteinemia e edema iniciado nos trés primeiros meses de vida. A
maioria dos casos possui etiologia genética. A alteracdo genética ocorre na barreira de filtragdo
glomerular através de mutagdo das proteinas nefrina e podocina. Achados histolgicos ndo sdo
especificos e o diagnostico definitivo é feito por testes genéticos. O tratamento se baseia na
prevencdo dos danos da hipoproteinemia severa e vao desde medidas dietéticas até a realizacdo
de nefrectomia bilateral seguida de didise. DESCRICAO DO CASO: Lactente, natural de
Paracatu-MG, sexo feminino, admitida para investigacdo de edema surgido no décimo dia de
vida. Identificado proteindria nefrotica, hipoalbuminemia e hiperlipidemia. Readlizado o
diagndstico de SNC e iniciado infusdo de abumina continua e diuréticos. Submetida a
nefrectomia unilateral e iniciado captopril e indometacina em uma tentativa de controle da
proteintria. Iniciada didlise peritonea para melhor controle do edema. O exame
anatomopatol6gico de fragmento renal se mostrou compativel com SNC do tipo Finlandés
(NPHS1), com achados histolégicos de proliferagdo mesangial, ectasia tubular e fibrose
intersticial. Até o momento sem resultado do teste genético. DISCUSSAO: Na maioria dos casos,
o transplante renal € a Unica opcdo de tratamento que viabiliza a cura. O melhor tratamento ainda
€ muito discutido. Alguns centros adotam a rotina de realizar nefrectomia unilateral para reduzir
a perda proteica, outros realizam nefrectomia bilateral e iniciam didise, até que o transplante
possa ser realizado. Devido a resposta ineficiente diante da nefrectomia unilateral, foi decidido
pelo uso de drogas nefrotoxicas, em uma tentativa de reduzir a funcéo renal e com isso a
proteiniria. CONCLUSAO: Dada a raridade e gravidade da doenca é importante que o pediatra
reconheca casos suspeitos para que o tratamento sgja implementado precocemente a fim de
minimizar complicagOes e aumentar a expectativa de vida do paciente.
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