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Palabras clave / Términos relevantes:
Amiloidosis secundaria, fibrosis quistica e insufiencia renal.

RESUMEN

Introduccion: La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad genética autosémica recesiva que
afecta principalmente a los pulmones, el pancreas y otros 6rganos exocrinos y esta causada por

mutaciones en el gen CFTR.
Resultado/ caso clinico: Vardn de 33 anos con antecedentes personales de:

- Fibrosis quistica (FQ) heterocigota G542X/N1303X.

- Insuficiencia pancreatica.

- Colonizacion bronquial por Pseudomonas aeruginosa.
- Aspergilosis pulmonar invasiva.

- Neumonia en lébulo inferior derecho y medio.

- Mdltiples ingresos por insuficiencia respiratoria.

- Lista de espera para trasplante pulmonar.

Motivo de consulta: Acude a urgencias por edematizacién en miembros inferiores y astenia de

larga evolucion.
Pruebas complementarias:

- Analitica: creatinina 0.63 mg/dl, hipoalbuminemia (1.6 g/dl) y proteinuria de 29.4 g/24h,
- Ecografia abdominal y ecocardiograma: Sin alteraciones.
- Biopsia de mucosa rectal: depositos de sustancia amiloide tefida con Rojo Congo y positiva

para amiloide AA, compatible con amiloidosis secundaria.

Evolucion: Se decide ingreso de paciente para estudio, observandose a nivel analitico funcion
renal conservada y proteinuria de 29,4 g/24h. Debido al antecedente de FQ y el sindrome
nefrético se sospecha amiloidosis secundaria, que se confirma mediante biopsia de mucosa
rectal. Se pauta tratamiento de soporte con IECA, eplerenona, bemiparina y rosuvastatina,
ademas de asociar furosemida por edematizacion. El paciente no presenta mejoria del sindrome
nefrético tras tratamiento pautado, manteniendo hipoalbuminemia y proteinuria (23-33 g/24h)
comenzando con empeoramiento progresivo de la funcién renal. Finalmente fallece a los meses

durante un ingreso por sobreinfeccion respiratoria bacteriana en contexto de FQ.



Conclusiones: Este caso muestra una asociacion infrecuente y grave de fibrosis quistica con
amiloidosis secundaria. En estos casos, el tratamiento se centra en la enfermedad
desencadenante de la amiloidosis, que en la fibrosis quistica no tiene tratamiento curativo,
pudiendo realizarse Unicamente tratamiento de soporte. El paciente fallecié a los pocos meses,
reflejando el mal prondstico de ambas enfermedades.



