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Introducao / Descricao do Caso

Nos ultimos anos, a doenca renal associada a Fibrose Quistica (FQ) tem tido particular
atencdo, com um numero crescente de casos relatados. Apesar do gene CFTR se
expressar no rim, o envolvimento renal na FQ raramente condiciona manifestagbes
relevantes, principalmente em idade precoce, e o sindrome nefrético € excecional.
Também a diabetes mellitus surge sobretudo em idade adulta. Apresentamos o caso de
uma adolescente de 12 anos com FQ diagnosticada aos 8 anos, Phe508del/N1303K,
colonizada por S. aureus e, desde 2018, por P. aeruginosa, com agravamento das
bronquiectasias e da fungao respiratéria, sob tratamento de Aspergilose Broncopulmonar
Alérgica desde abril/2019, com itraconazol e prednisolona. No terceiro més de tratamento
desenvolveu poliuria, polidipsia e edema periorbitario. O estudo complementar confirmou
o diagnostico de diabetes mellitus inaugural e sindrome nefrético com fungao renal normal
(hiperglicemia persistente, HbA1C 8,3%; hipoalbuminemia, dislipidemia e relagéo
proteinas/creatinina (urina)=6). Em internamento, iniciou insulina, com controlo glicémico
progressivo, antibioticoterapia e prednisolona em dose elevada. A bidpsia renal revelou
doenca de lesdes minimas, tendo sido pesquisada e excluida amiloidose secundaria.
Dado que nao houve resposta a corticoterapia foi necessario alterar a imunossupressao.

Comentarios / Conclusoes

O tratamento do sindrome nefrético neste caso € um desafio, tendo em conta a auséncia
de ensaios clinicos, os efeitos laterais dos imunossupressores e as comorbilidades
associadas. Salienta-se a importancia de monitorizar a proteinuria em doentes com FQ, ja
que fatores como infecdes recorrentes e nefrotoxicidade podem contribuir para doenca
renal.
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