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INTRODUCCION:
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*Enfermedad por alteracién en el almacenamiento lisosomal de glicolipidos mas e / 3 9
frecuente (Fig. 1) 2. .% O’

Incidencia enf. De Gaucher tipo |: 1/30.000-40.000 ; Tipo Il y Ill: 1/100.000 1. > Fig. 1

>300 mutaciones descritas (+ frec homocigoto

N3705(1226G) Tipo | Cronica. No Osea (+ frec., forma de presentacién). normal
neuropatica Hematoldgica (hepato-esplenomegalia,
Déficit de la enzima B-glucocerebrosidasa 60-70/afios pancitopenia)
Tipo Il Aguda Neuroldgica progresiva (apraxia <5a
Acumulo de glucorerebrésidos en el sistema Infantil oculomotora)
monocito-marcofago Hematoldgica. Opacidades corneales
. - . Tipo Il Subaguda Neuroldgica, hematoldgica y dsea. 40-50 a
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médula ésea, timo y ganglios linfaticos el
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« AFECTACION OSEA 2.3.45; Clinica mas incapacitante. Sobre todo en pacientes esplenectomizados
(81%) y en formas clinicas de inicio temprano % >. Tipo | + frec.

a.Alteracion del remodelado dseo: fémur distal en “matraz de Erlenmeyer” (Fig. 2).

b.Osteopenia: fracturas patoldgicas (vertebrales), pseudotumores de células de Gaucher.

c.Osteonecrosis: necrosis avascular de cabeza femoral > cabeza humeral (Fig. 3). Unilateral mas
frecuente. Manifestacion clinica mas invalidante y que mas requiere cirugia.

d.Osteomielitis: rara, secundaria a cirugia (biopsia ésea).

e.Crisis 6seas de Gaucher: episodios de dolor agudo intenso, a veces acompafnado de fiebre,
leucocitosis y elevacion de VSG.

MATERIAL Y METODOS

* Estudio retrospectivo para valoracion de resultados tras el tratamiento quirurgico de la NECROSIS
AVASCULAR DE LA CABEZA FEMORAL secundaria a ENFERMEDAD DE GAUCHER TIPO I.

* Protocolo de evaluacién: Evaluacién funcional especifica (Escala de Harris), Cuestionario Calidad de
Vida (SF-36), Dolor (EVA) y evaluaciéon Radioldgica (Rx simple: radiolucencias, movilizacion
implante).

* La cirugia se realiza mediante la implantacion de ARTROPLASTIA TOTAL DE CADERA con P-25

remannanantac NNO CERMENTADNOCS v nar Ao fricriAn roarimicra_coridimicra




Paciente n2 1
Mujer, 70 afios, jubilada.
Enf de Gaucher:
*Diagnostico a los 28 aiios.
*Heterocigoto L444P/desconocido.
*Imiglucerasa: postquirurgica.
*Antirresortivos: postquirurgicos.
*Esplenectomia previa: si
Cirugia:
*Edad: 40 a. Cadera derecha.
Postoperatorio:
*Pérdida hematica:
Hb 5.1 g/dl / HTO 17%
*Profilaxis Ab: estandar 48hras.
Seguimiento: 28 afios.

Paciente n? 3

Vdarén, 50 anos, agricultor.

Enf de Gaucher:

* Diagndstico a los 28 ainos.
indice Zimran: 10

* Heterocigoto N370S/¢?.

* Imiglucerasa: prequirurgica.

* Antirresortivos: no.

* Esplenectomia previa: si (16 a)

Cirugia:

* Edad: 47 a (drch), 48 a (izq).

* Técnicas asociadas: cotilo con
doble atornillado (PTC derecha).

Postoperatorio:

* Pérdida hematica:

12 cirugia Hb 5 g/dl, HTO 16%

22 cirugia Hb 0.4 g/dl, HTO 1.6%

* Profilaxis Ab: >48hras.

Paciente n2 2
Vardn, 48 anos, empresario.
Enf de Gaucher:
*Diagnéstico a los 43 afios. indice
Zimran: 11
*Heterocigoto N370S/¢?.
*Imiglucerasa: postquirurgica.
*Antirresortivos: postquirurgicos.
*Esplenectomia previa: no.
Cirugia:
*Edad: 37 a. Cadera izquierda.
*Técnicas asociadas: injerto 6seo
en cotilo con doble atornillado,
cerclaje trocantéreo.
Postoperatorio:
*Pérdida hematica:
Hb 7.9 g/dl / HTO 23.6%
*Profilaxis Ab: >48hras.
Seguimiento: 11anos.

Paciente n2 4

Varon, 51 aiios, empresario.
Enf de Gaucher:
* Diagnostico a los 14 aios.
* Heterocigoto N370S/¢?.
* Imiglucerasa: prequirurgica.
* Antirresortivos: no.
* Esplenectomia previa: si (29 a).
Antecedente quirurgico: Forage

en cabeza femoral izq (36 afios).
Cirugia:
* Edad: 39 afios. Cadera derecha.
Postoperatorio:
* Pérdida hematica:
Hb 6.2 g/dl / HTO 20%
* Profilaxis Ab: estandar 48hras.
Seguimiento: 13.5 afios.
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RESULTADOS

RADIOLOGICOS N2 pacientes TRATAMIENTO
Sin signos de aflojamiento 3
Radiolucencia >50% perimetro del vastago + hundimiento >3 mm 1 Recambio de artroplastia con

vastago femoral de revision

COMPLICACIONES N2 TRATAMIENTO
Aflojamiento 1 Recambio protésico (18 afios): componentes
aséptico no cementados, vastago de revisidon de apoyo
diafisario. (Paciente n2 1)
Dismetria de 3 Ala ESCALAS  HARRIS SF-3 EVA
miembros
. . HIP Score 6
inferiores > de 2 cm
Exudado 2 Tratamiento antibidtico iv. Limpieza Paufnte 36 85 8
. S . n2l
persistente de la quirurgica .(Paciente n? 3)
herida quirurgica Paciente 70 90 3
22
Requerimiento de 3  Paciente n?1: 4 UCH / Paciente n22: 11 "
transfusiones de UCH / Paciente n24: 2 UCH Paciente 78 102 5
UCH (UCH: Unidad de Concentrado de Hematies) ne3
Fractura 1  Cerclaje trocantéreo .(Paciente n2 2) Paciente 93 102 1
intraoperatoria ne4
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DISCUSION

NECROSIS AVASCULAR DE CABEZA FEMORAL en la ENF. DE GAUCHER:

*Momento de la cirugia: correcto control hematoldgico. Tratamiento enzimatico sustitutivo > 2 afios”’.
*Consideraciones postquirurgicas: Apoyo en carga precoz. Mayor pérdida hematica y mas riesgo de infecciones y
de aflojamiento 7 8.

*Opciones quirurgicas:

v'Descompresién de la cabeza femoral mediante perforaciones (Forage): no existe un beneficio claro.
v'Artroplastia de resurfacing: pacientes jévenes. Alta tasa de complicaciones y reintervenciones ”.

v'Artroplastia total (no cementada): de eleccion. Buenos resultados, bajo indice de reintervenciones 7-°.

*La pérdida hematica media asociada a la cirugia en la literartura se encuentra entorno a 4.6 g/dl de Hb °. La
profilaxis antibidtica recomendada se realiza con cefalosporinas, con una duracion de 24 hras ’. En nuestra serie,
de los 4 pacientes 3 precisaron transfusiones de UCH y 2 tratamiento por infeccién superficial.
*La puntuacion en la escala de Harris recogida en la bibliografia consultada, se sitia entorno a 86.9 puntos ?, y la
puntuacion EVA se encuentra entre 0y 5 en el 100% de los pacientes °. En nuestra serie, la puntuacion en la
escala de Harris fue >= 70 puntos en 3 de los 4 pacientes.
*La supervivencia de una artroplastia total de cadera no cementada en pacientes con enf. De Gaucher es similar a
la poblacion sana 1%, En nuestra serie, uno de los pacientes requirié una cirugia de revision a los 18 afios de la

i primaria por aflojamiento aséptico.
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