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| sindrome de Alport es una enfermedad he- Las cadenas alteradas en el Sindrome de
reditaria que afecta a las membranas basa-  Alport son la 3, 4 y 5, estas cadenas se encuen-
les, causada por alteraciones en una de sus pro-  tran tan sélo en los rifiones, ojos y oidos (la cade-
teinas estructurales: el colageno tipo IV. na 5 también en la piel) por ello la enfermedad

Existen diferentes tipos de
colagenos en las diversas partes
del cuerpo, pero el Colageno Tipo
IV se encuentra exclusivamen-
te en las membranas basales. La
membrana basal es como el “sue-
lo” donde se depositan las células
y cuando falla la membrana basal
es cuando empieza a aparecer la
enfermedad.

La unidad esencial del cola-
geno la constituyen tres cadenas

s6lo se desarrolla a nivel de estos
6érganos.

La mutacion de colageno
en las cadenas 3, 4 y 5 hace que
el coldgeno se exprese en mayor
cantidad en las cadenas 1y 2 que
son mas susceptibles a la degra-
dacion y ello explica que los rifio-
nes sanos en el momento del naci-
miento, se vayan destruyendo con
el paso del tiempo.

El trastorno dafa los dimi-

de polipéptidos que aparecen entrelazadas for-  nutos vasos sanguineos en los glomérulos de los
mando una triple hélice: rinones. Los glomérulos filtran la sangre para

SINDROME DE ALPORT

* El trastorno dana los diminutos vasos sanguineos en los glomérulos

de los rifiones. Los glomérulos filtran la sangre para producir orina y

eliminar productos de desecho de la sangre.




solo se obtiene
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Sindrome de Alport

e
-

Insuficiencia
renal cronica

Hematuria
Proteinuria

producir orina y eliminar productos de desecho
de la sangre.

Al principio no hay sintomas, pero la des-
truccién de la Membrana basal se manifiesta
mediante la aparicion de hematuria, proteinuria
e insuficiencia renal progresiva.

La confirmacion Hematuria:
d I La destruccion
€la de la membrana basal
enfermEdad permite que los glo-

bulos rojos atraviesen
los poros que habitual-

con el estudio
Genético

mente sélo permiten el
paso de particulas de
pequeiio tamano (toxi-
nas), apareciendo sangre en la orina ya sea de
forma macroscopica (se ve a simple vista) o mi-
croscopica (se ve con microscopio).

Proteinuria:

Las proteinas son particulas grandes que se
filtran por el poro de la membrana basal cuando

neurosensorial

Anomalias
oculares

Sordera

ésta se deteriora, apareciendo asi la proteinuria
en la orina. Es un factor indicativo de la progre-
sion de la enfermedad.

Insuficiencia Renal:

Es progresiva. La insuficiencia renal cro-
nica terminal aparecera en los varones con Sin-
drome de Alport ligado a X, si bien la edad es
variable.

Los exdmenes clinicos que se llevan a cabo
en pacientes con sospechas de Sindrome de Al-
port son:

e Analisis de orina

Estudio de funcion renal (analisis de san-
gre)
¢ Biopsia renal

Estudio Genético (Sangre)

Evaluacién Oftalmolégica y Auditiva

La confirmacién de la enfermedad solo se
obtiene con el estudio Genético. Una vez diag-
nosticado en la infancia el Sindrome de Alport,
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se valora la proteinuria y en caso de que exista, En definitiva, la funciéon de los nefrélogos
se inicia la terapia para ralentizar la progresién  pediatricos consiste en diagnosticar e intentar
de la enfermedad mediante tratamientos anti- que la enfermedad evolucione con la mayor len-
proteinuricos. titud posible.

Es muy importante para las personas con sindrome de Alport seguir
regularmente a un nefrélogo, por lo que los efectos de la proteinuria y
la insuficiencia renal se pueden identificar precozmente y se tratan.

1.Uso de farmacos antiproteinuricos

2.El trasplante de rin6n en pacientes con sindrome de Alport
usualmente se utiliza en insuficiencia renal en estado terminal.

PRONOSTICO Y COMPLICACIONES

La enfermedad

puede
presentarse a insuficiencia

temprana edad renal cronica
al detectarse el Perdida de la
sindrome en su audicion
etapa inicial se

inicia
tratamiento y
prevenir

complicaciones




