PEDIATRIA

Trabalhos Cientificos

Titulo: Sindrome Nefrética Congénita Do Tipo “Finnish” - Relato De Caso

Autores: MARIANA VIGO POTSCH (IPPMG/UFRJ); ANA ELISA XAVIER MOURA (IPPMG/UFRJ);
MARIANA LINS FROSSARD (IPPMG/UFRJ); MARIO JOSE VENTURA MARQUES
(IPPMG/UFRJ); DAY SE AFFONSO GUILLON RIBEIRO (IPPMG/UFRJ); CLAUDIA NAJAR
GONZALESMARIZ (IPPMG/UFRJ); ARNAULD KAUFFMAN (IPPMG/UFRJ); FRANKLIN
PRADO HERNANDEZ (IPPMG/UFRJ)

Resumo: Introducdo: A sindrome nefrética é a principal doenca glomerular em criangas. E uma doenca
clinica e geneticamente heterogénea. Pode ser classificada em congénita, quando se manifesta
intra-Utero ou durante os primeiros trés meses de vida; Infantil, quando ocorre no primeiro ano de
vida; na infancia, entre o primeiro ano até os doze anos de idade e Juvenil, entre os doze e
dezoito anos de idade. A sindrome nefrotica congénita se diferencia das outras por ter caracter
hereditério, ser resistente a terapéutica imunossupressora, ter evolugdo para insuficiéncia renal e
mortalidade precoces. A variante mais conhecida e mais grave é a Sindrome Nefrética tipo
Finlandes ou FINNISH, provocada por mutacdes no gene NPHS1 ou NPHS2. Relato de Caso:
MRFB, feminino, branca, 1 ano e 4 meses, encaminhada por sindrome nefrética congénita, cujo
diagnostico foi realizado em sua cidade natal na Paraiba, aos dois meses de idade. A paciente
apresentou trés episddio de descompensacdo da doenca por quadro infeccioso, permanecendo
internada em enfermaria com uso de antibiéticos e infusdo de albumina durante as internacoes.
Foi realizada biopsia renal da paciente, que demonstrou hipertrofia podocitéria e fibrose
pericapsular, dentre outras alteragdes. Discussdo: A Sindrome nefrética congénita € uma doenca
grave, frequentemente ndo respondedora a terapia, com complicagdes nutricionais e infecciosas
frequentes. O tipo finnish € uma forma rara, de heranca autossdmica recessiva. A paciente em
questdo apresenta biopsia renal sugestiva desta forma, e com exacerbacOes frequentes.
Conclusdo: O diagnostico precoce e redlizacdo de biopsia renal nos pacientes com sindrome
nefrética congénita sdo de suma importancia, pois viabilizam a otimizagdo do tratamento,
evitando complicacfes nutricionais, infecciosas e trombéticas da sindrome, contribuindo para
melhora da sobrevida e auxiliando no aconsel hamento genético das familias com prole af etada.
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