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RESUMO

Introducdo: A sindrome nefrética congénita € uma entidade rara caracterizada pelo
surgimento de proteinlria e sinais clinicos associados ap6s o nascimento até os 3
meses de idade. Uma variante grave e relevante é a Sindrome Nefrética do tipo
Finlandés. Apesar de os relatos clinicos da doenga serem notificados em todo o
mundo, ha uma prevaléncia particularmente maior na Finlandia (RIYUZO et al.,
2006). Objetivos: O propdsito deste trabalho é fazer uma abordagem ampla da
Sindrome Nefrética do tipo Finlandés, explicando a patogénese, as manifestacdes
clinicas, o método diagnéstico, a evolugdo e o tratamento. Metodologia: Foi feita
uma revisao de literatura nas bases de dados Scielo e Pubmed usando as palavras-
chaves: ""Sindrome Nefrética Priméria, Finnish Nephrotic Syndrome™ Resultados: A
Sindrome Nefroética do tipo Finlandés é causada por uma mutagdo genética
autossdmica recessiva (gene NPHS1) que interfere na produgcao de Nefrina, uma
proteina de superficie dos poddcitos. A doenca cursa com proteinlria severa no
periodo neonatal e edema persistente que evoluem para faléncia renal progressiva.
O prognostico é restrito e sdo frequentes as complicagdes por infecgdes que levam a
sepse. O diagnéstico pode ser estabelecido precocemente no periodo intrauterino
quando sao observados niveis elevados de o-fetoproteina e dilatagdo placentaria.
Outro exame indicavel é a biopsia renal. O tratamento baseia-se em
corticoesteroides e, em caso de resisténcia, ao transplante renal. Concluséao:
Considerando as altas taxas de mortalidade da Sindrome Nefrética do tipo
Finlandés, é imprescindivel o aprimoramento de técnicas terapéuticas e o avanco
das pesquisas cientificas, visando um tratamento mais eficiente.
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