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Resumo: INTRODUCAO: A Sindrome Nefrética (SN) é caracterizada por edema, hipoalbuminemia e
proteintria macica, podendo ser de etiologia priméaria ou secundéria a outras patologias e até
mesmo a alteracBes genéticas. O Tumor de Wilms (TU) associado a SN € raro na pediatria.
DESCRICAO DO CASO: GLDS, masculino, doze anos, foi encaminhado & nefrologia pediétrica
em 2013, apos tratamento de Nefroblastoma bilateral estagio 111, sendo submetido a tratamento
quimiotergpico de 2006 a 2008 com Actinomicina, Vincristina, Doxorrubicina aém de
Nefrectomia total a direita (2006) e Nefrectomia parcial a esquerda (2007), permanecendo dois
tercos do rim. Apés tratamento apresentou exames laboratoriais (fungdo renal), radiolégico
(Ultrassom e Tomografia abdominal) dentro da normalidade. Paciente evoluiu com baixa estatura
(Escore Z abaixo do percentil trés) e alteragdes laboratoriais (aumento das transaminases, Gama
GT, Fosfatase Alcalina, Colesterol, Triglicerideos, Creatinina, Uréia, Proteindria e diminuicdo de
Albumina). Confirmado o diagndstico laboratorial de Sindrome Nefrética, foi iniciado
Prednisona. O paciente manteve proteindria nefrotica apos oito semanas de tratamento, sendo
considerado corticorresistente e iniciado Ciclosporina com resposta parcial. Paciente foi
submetido & bidpsia renal. DISCUSSAO: A SN é caracterizada por uma ateracio na
permeabilidade da barreira de filtragdo glomerular. AlteracBes em varios genes que codificam as
proteinas presentes nessa barreira vém sendo associadas a SN resistente ao tratamento
convencional em criangas. Dentre esses genes destacam-se 0 NPHS1, NPHS2 e o WT1. A
mutacdo deste Ultimo, por sua vez, também estq associada a maior chance de desenvolver
Nefroblastoma o que pode justificar o quadro clinico deste paciente. CONCLUSAO: A
associacdo entre TU de Wilms e SN € rara, porém pode estar relacionada a mutagéo genética.
Sendo assim, é importante aventar essa possibilidade para definir a terapéutica e o prognéstico
desses pacientes.
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