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Resumo: A Sindrome de Alport € uma condi¢cdo genética que resulta de mutacGes nos genes do colageno e
afeta as membranas basais glomerulares, cocleares e oculares, necessitando de intervencédo
precoce para proporcionar melhor prognostico aos acometidos. Evidenciar a importéncia do
manejo precoce da Sindrome de Alport em pacientes pediatricos, visando evitar desfechos
negativos. Realizou-se uma revisdo integrativa da literatura utilizando os descritores “Nephritis’,
"Hereditary” e "Early Diagnosis na base de dados PubMed, resultando iniciamente em 106
registros. Os autores conduziram uma filtragem independente com cegamento, e procederam a
leitura sequencia dos titulos, resumos e textos completos dos estudos. Os critérios de inclusdo
foram definidos para abranger estudos relevantes publicados nos dltimos 5 anos, em inglés, que
abordassem aspectos diagnosticos, fisiopatologicos e de manejo da condicdo. Os critérios de
exclusdo foram aplicados para eliminar estudos que ndo contribuissem diretamente para a
compreensdo da sindrome, além de relatos de caso, cartas ao editor e estudos ndo alinhados aos
objetivos da pesguisa. Apoés essa triagem rigorosa, foram identificados 6 estudos relevantes que
atenderam ao escopo da pesquisa. A Sindrome de Alport apresenta alto risco de desenvolvimento
de insuficiéncia renal, surdez neurosensorial e anormalidades oculares. O diagnéstico inicial se
da pela triagem por urindlise e 0 mangjo adequado pode retardar a progressdo da doenca. A
nefropatia se manifesta inicialmente com hematuria isolada, seguida de albumindria moderada,
proteindria grave e declinio da taxa de filtragdo glomerular. Pacientes com hematuria glomerular
isolada persistente, mas com niveis normais de complemento sérico, podem apresentar
associacdo de nefropatia causada por imunoglobulina A e variantes nos genes COL4A3,
COL4A4 e COL4AS5. Em casos especificos, sdo necessarios testes genéticos para completar o
diagnostico, especialmente quando ha achados clinicos significativos, historico familiar de
doenca renal ou alteracBes em bidpsia renal. O tratamento com Inibidores da Enzima Conversora
da Angiotensing, iniciado ao identificar proteinUria, pode retardar a progressao da insuficiéncia
renal, adiando a necessidade de didlise e transplante renal. A literatura destaca um componente
hereditério significativo na Sindrome de Alport em pacientes pediétricos. E crucial que os
profissionais de salde investiguem pacientes com hematlria persistente, proteindria
desconhecida e faléncia renal, especiamente quando h& histérico familiar de doenca renal, para
diagnosticar precocemente a patologia, dém de mangjar adequadamente a condicdo, evitando
prognosticos desfavoraveis. A apresentacdo atipica da patologia ou a investigagdo incompleta dos
sintomas renais muitas vezes resulta em um diagnéstico tardio. Portanto, a identificacdo precoce
€ essencial paraum manejo eficaz da doenca.
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