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Resumo: INTRODUCAO: A sindrome de Alport (SA) é uma nefropatia, geralmente associada a
manifestagbes auditivas e/ou oculares devido a alteracdes em genes envolvidos na sintese do
coldgeno IV e que, apesar de rara, consiste na segunda causa mais comum de faléncia renal.
Embora a patologia em quest&o ndo apresente cura, € possivel retardar sua progressao através de
terapia medicamentosa. RELATO DE CASO: Paciente do sexo feminino, nove anos de idade,
chegou ao servico de nefropediatria com queixa de hematUria, edema e histérico familiar de SA.
Exames laboratoriais solicitados indicaram piora no quadro de hematUria associada a presenca de
proteindria com microalbumindria de 20 ng e sem ateracdo da funcdo renal. A confirmagéo
diagnostica foi clinica, uma vez que a historia familiar ja era um forte indicativo da doenca,
assim como 0s sinais apresentados pela paciente. Foi prescrito Enalapril (5mg/dia). Apds o inicio
do tratamento farmacoldgico e orientacfes dietéticas, houve melhora progressiva do quadro de
edema. DISCUSSAO: A SA é uma doenca genética causada por mutacdo num dos genes
envolvidos na sintese do colageno IV, interferindo na estrutura da membrana basal, e leva a
manifestagbes intra e extrarenais. O quadro renal, comum a diversas glomerulopatias, €
caracterizado por hematuria, proteindria e edema. Dessa forma, diagnosticos diferenciais devem
ser excluidos por investigacéo clinica detalhada e, se necessario, bidpsia renal. Entretanto, por ter
sido realizada em familiar proximo, com confirmacao diagndstica, a biopsia renal foi dispensada
no caso descrito. Atualmente ndo existe tratamento efetivo para a doenga, contudo, o uso de
inibidores da enzima conversora de angiotensina atrasa a progressao da faléncia renal reduzindo a
hipertensdo glomerular, proteindria e fibrose que pode evoluir para insuficiénciarena e posterior
necessidade de transplante. CONCLUSAO: Diagndstico e tratamento precoce da SA diminuem
as comorbidades associadas, porém faz se necessario 0 desenvolvimento de opgdes terapéuticas
mais efetivas.
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