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PAMPLONA

Se trata de una paciente de 37 afios de edad
que presenta gonalgia bilateral de 6 afios
de evolucion con intensidad asimétrica y

progresiva. El dolor se incrementa con la
deambulacién y al subir escaleras, cedien-
do parcialmente con la toma de analgé-
sicos. En las exploraciones analiticas
realizadas se objetiva la existencia de hi-
pertrigliceridemia severa que en el lipi-
dograma muestra una banda prebeta
indicativa de la presencia de una hiperli-
pidemia tipo IV. Su hermano presentaba
una patologia ¢sea no filiada.

En las radiografias de rodillas (figs. 1 y 2)
se aprecia una alteracién en la textura Gsea
que muestra un aumento difuso de la den-
sidad de las regiones diafisarias . Adicio-
nalmente se asocia a una alteracion de la
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Fig. 1. Fig. 3.

Fig. 2. Fig. 4.

trabeculacion metéfiso-epifisaria con imé-
genes de aspecto quistico, predominante-
mente epifisarias, de bordes no bien defi-
nidos, aunque ligeramente esclerosos, sin
alteraciones en la amplitud del espacio ar-
ticular ni fenémenos degenerativos aso-
ciados. Estas alteraciones se encontraban
en todos los huesos, incluida la rétula, y
no se acompafaban de alteraciones en las
partes blandas. En las radiografias de tobillos
y manos (fig. 3) se apreciaban iméagenes
similares a las descritas en otras areas ar-
ticulares, si bien la columna lumbear y el cra-
neo (fig. 4) no mostraban alteraciones mor-
foldgicas o de densidad semejantes a lo
anteriormente descrito en partes acras.

La imagen es compatible con una lipodis-
trofia membranosa o sindrome de Nasu-

Hakola, un trastorno hereditario del teji-
do adiposo, que afecta fundamentalmen-
te a cerebro y esqueleto 6seo distal, con-

sistente en un proceso metapldsico en el
que el tejido 6seo normal es sustituido por
tejido lipomembranoso. Las areas quisticas
de epifisis y metafisis contienen material
graso mezclado con estructuras membra-
nosas glucoproteicas. A nivel cerebral, se
produce una atrofia de la sustancia blanca
subcortical con marcada gliosis, degene-
racién de mielina, calcificacién vascular y
leucodistrofia sudanofilica.

El diagndstico definitivo se hace median-
te biopsia de médula 6sea.

La clinica habitual se inicia en la segun-
da-tercera década de la vida con dolores
6seos y articulares, habiendo presentado



fracturas patoldgicas antes de los 30 afos.
Alos 30-40 afos aparecen signos y sinto-
mas que recuerdan, en parte, a la enfer-
medad de Alzheimer, con euforia y de-
mencia, falleciendo en la cuarta-quinta
década de la vida.

El conocimiento de las manifestaciones
neuropsiquidtricas, junto con el hecho de
que la afectacion sea simétrica y distal,
respetando el esqueleto axial, ayuda a
diferenciarlo de otros procesos como hi-
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perparatiroidismo, displasia fibrosa, neu-
rofibromatosis, sarcoidosis, linfangioma-
tosis y hemangiomatosis.
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LA FUNDACION HISPANA DE OSTEOPOROSIS
Y ENFERMEDADES METABOLICAS OSEAS (FHOEMO)

Convoca el

VI BECAS FHOEMO PARA JOVENES INVESTIGADORES 2002

de acuerdo con las siguientes
BASES

1. La Beca permitird la realizacién de un periodo de aprendizaje y formacion, sobre aspectos experimentales y /0 clinicos en el cam-
po de la Osteoporosis y Enfermedades Metabélicas Oseas, en un centro clinico especializado de &mbito nacional.
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. Las Becas estardn dotadas con 400.000 pesetas.
. Los candidatos serdn posgraduados, menores de 40 afos, interesados en el estudio de estas enfermedades.
. La fecha limite de recepcién serd el 1 de junio de 2002.
. La Beca serd concedida por un Jurado que estard compuesto por cuatro miembros del Comité Cientifico de la FHOEMO, ac-

tuando como secretaria del Jurado, con voz pero sin voto, la Secretaria de la Fundacién.
6. La propuesta consistird en una concisa explicacion sobre el proyecto, el Curriculum Vitae del solicitante y la aceptacion del jefe
de Servicio donde vaya a desarrollar su labor.
7. La documentacion se remitird a la Secretaria de la FHOEMO (Gil de Santivaries, 6, 2.° D. 28001 Madrid. Tel Fax: 91 578 35 10).
8. La decisién del Jurado serd inapelable y las Becas podran ser declaradas desiertas si, a juicio del jurado, se estimase que los pro-
yectos presentados no retinen los méritos suficientes.
9. Los aspirantes aceptardn las presentes bases por el mero hecho de concurrir a esta convocatoria.
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