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Necrosis avascular de cabeza femoral en
pacientes con enfermedad de Gaucher tipo
I: tratamiento mediante artroplastia total de
cadera no cementada.
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Resumen. El 80% de los pacientes con enfermedad de Gaucher presentan manifestaciones 6seas, siendo la
necrosis avascular de la cabeza femoral una de las que mayor limitacion produce y la primera causa de interven-
cion quirtrgica osteoarticular. La artroplastia total de cadera cementada ha sido el tratamiento de eleccion en
los casos con mayor deterioro de la articulacion, pero sus resultados a medio y largo plazo se han visto ensom-
brecidos por la elevada tasa de aflojamiento. La terapia enzimatica sustitutiva ha disminuido las complicaciones
postoperatorias, ademas de permitir el uso de componentes no cementados con resultados similares a las protesis
implantadas por otros motivos. Presentamos una serie de 5 artroplastias de cadera no cementadas, con un segui-
miento medio de 12.4 afios (3.4-30), en 4 pacientes con enfermedad de Gaucher tipo I y osteonecrosis de la cabeza
femoral. Solo se observo un caso de aflojamiento aséptico a los 18 afios de la intervencion.

Avascular necrosis of the femoral head in patients with type-I Gau-
cher’s disease: treatment with cementless total hip arthroplasty.

Summary. Eighty percent of patients with Gaucher’s disease suffer from bone symptoms, being avascular
necrosis of the femoral head one of the most disabling manifestations and the first cause of osteoarticular surgery.
Cemented total hip arthroplasty has been the treatment of choice when a great articular damage is present, but the
high rate of loosening casts a shadow on mid and long-term results. Sustitutive enzymatic therapy has decreased
postoperative complications, and has also enabled the use of cementless components obtaining similar results as
in prosthesis implanted by other etiologies. We present a series of 5 cementless total hip arthroplasties, with a
mean follow up of 12.4 years (3.4-30) in 4 patients with type I Gaucher’s disease and femoral head osteonecrosis.
Only one case of aseptic loosening was observed after 18 years since the surgical procedure.

alteracion en la degradacion y almacenamiento de es-
fingolipidos'?. Su primera descripcion fue realizada
en 1882 por el dermatdlogo francés Philippe Charles
Ernest Gaucher'*>. Es una enfermedad genética con
herencia autosdémica recesiva en la que existe un défi-
cit enzimatico de la B-glucocerebrosidasa, y que tiene
como consecuencia el deposito de sustratos en forma
de glucosilceramida en los lisosomas del sistema re-
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Introduccion
La enfermedad de Gaucher (EG) es la enfermedad
de deposito lisosomal mas frecuente, secundaria a la
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ticuloendotelial (SRE), sobre todo en macrofagos del
higado, bazo y médula o6sea, transformandose en las
llamadas células de Gaucher. Se han descrito mas de
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100 mutaciones distintas del gen GBA (1q21) encar-
gado de la sintesis de la B-glucocerebrosidasa, aunque
seis de ellas representan el 95% del total, produciendo
una gran variedad de manifestaciones clinicas y de dis-
tinta gravedad'*S. Algunas mutaciones como la N370S
producen cuadros leves de inicio tardio y sin afecta-
cién neurologica, mientras que otras, como la L444P,
son responsables de formas mas agresivas'. La enfer-
medad de Gaucher no tiene predisposicion en cuanto
al sexo y puede aparecer a cualquier edad, siendo mas
frecuente en la adolescencia®’. Generalmente tiene un
inicio insidioso en forma de anemia y trombopenia por
la ocupacion de la médula 6sea y por la hepatoesple-
nomegalia®®, aunque las manifestaciones 6seas pueden
preceder al resto!*°,

El Neuronopathic Gaucher Disease Task Force del
European Working Group on Gaucher Disease clasifi-
ca la EG en tipo I o no neuropatico, tipo II o neuropa-
tico agudo y tipo III o neuropatico cronico">’. El tipo I
supone el 90-95% de los casos y es la forma crénica en
la que existe afectacion 6sea y hematopoyética (hepa-
toesplenomegalia, anemia, plaquetopenia), sin clinica
neurologica. Se manifiesta en torno a los 60-70 afios
de edad y los pacientes presentan una supervivencia
similar a la poblacion sana. El tipo II es la forma agu-
da infantil y neurodegenerativa, en la que aparece una
clinica neurologica progresiva, ademas de la afectacion
hematopoyética. No hay predominio étnico y su agresi-
vidad reduce la supervivencia a menos de 5 afos. En el
tipo III o enfermedad subaguda existe afectacion neu-
rologica, hematopoyética y 6sea. Se manifiesta sobre
la segunda-tercera década de la vida con una clinica
neurologica moderada y 6sea, y la supervivencia media
oscila entre los 40 y 50 afios de vida. La enfermedad de
Gaucher tipo I tiene una incidencia de 1:30.000-40.000
habitantes, aunque en judios de la etnia Ashkenazi lle-
ga a 1:500-1.000 habitantes">'°, mientras que el tipo
IT y III tiene una incidencia de 1:100.000 habitantes.
En Espaiia se ha estimado una prevalencia en torno a
1:300.000 habitantes, con una edad media al diagnosti-
co de 24 +/-16.9 afios’.

La clinica 6sea es la mas prevalente (80% de los pa-
cientes)®’ e incapacitante, sobre todo en pacientes con
enfermedad tipo I, en formas precoces y en esplenec-
tomizados (81%), respecto a no esplenectomizados
(21%)*381, La afectacion esquelética cursa con dolor
6sco y pérdida generalizada de masa dsea en los pa-
cientes, medida con densitometria (DXA)*'2. Las crisis
6secas de Gaucher se manifiestan como episodios de
dolor agudo intenso, tumefaccion y rigidez articular,
asociados a infartos 6seos (Fig. 1.A). La alteracion del
remodelado 6seo puede originar deformidades asinto-
maticas hasta en el 85% de los pacientes*S, como el
fémur distal en “matraz de Erlenmeyer” (Fig. 1.B). La
expansion medular por las células de Gaucher produce

|

Figura 1. Manifestaciones 6seas de la enfermedad de Gaucher. A. In-
fartos dseos en tibia. B. Fémur distal en “matraz de Erlenmeyer”.

erosiones Oseas, pseudotumores de células de Gaucher
y adelgazamiento cortical, que junto con la osteope-
nia contribuyen a aumentar el riesgo de fractura®. Las
fracturas vertebrales patologicas son causa de cifosis
y compromiso neuroldgico. Factores como la com-
presion vascular por células de Gaucher o alteracio-
nes de la coagulacion en estos pacientes conducen a
la necrosis avascular 6sea®**. Las localizaciones mas
frecuentes son el fémur proximal y distal, la tibia y
el humero proximal. De los 400 pacientes de la serie
de Aharoni vy cols, el 12.5% presentaban afectacion
de la cabeza femoral, aunque en otras series menos
numerosas llegaban al 75%’. La afectacion del fémur
proximal suele ser unilateral y es sintomatica hasta en
el 75% de los casos'. Son factores de riesgo el sexo
masculino, el aumento de la cifra de plaquetas en san-
gre periférica, la osteonecrosis en otras localizaciones
y la esplenectomia previa. Es de destacar también en
estos enfermos el aumento del riesgo de infeccion por
alteraciones de la quimiotaxis celular, disminucion de
los radicales libres en los neutroéfilos y alteracion de la
actividad lisosomal en los macrofagos®. La osteomieli-
tis es una complicacion rara, generalmente secundaria
a procedimientos quirirgicos como la toma de biopsias
y suele ser polimicrobiana causada por patdgenos poco
frecuentes*”.

El tratamiento se basa en cuatro pilares:

a. Tratamiento sintomatico: AINEs, corticoides sisté-
micos durante las crisis 0seas, ortesis, transfusiones de
hemoderivados y bifosfonatos'™'s.
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b. Terapia enzimatica sustitutiva (Aglucerasa, Imi-
glucerasa, Velaglucerasa): constituye el pilar terapéu-
tico con un 70% de pacientes respondedores'®. Este
tratamiento consigue una buena respuesta de las alte-
raciones hematologicas, mejorando la situacion inmu-
nologica® y disminuyendo las necesidades de esplenec-
tomia®*, con un efecto dosis dependiente. Sin embargo,
aunque existen casos de remision completa'*'’, no esta
demostrado que prevenga, revierta o ralentice el de-
sarrollo de las lesiones 6seas'™. Su administracion en
fases precoces de la enfermedad parece mejorar la se-
veridad y la frecuencia de las crisis de dolor sin poder
revertir las alteraciones Oseas ya existentes (osteone-
crosis, fracturas, infartos 6seos)*>'®2*. En los estudios
publicados tiene un efecto variable sobre la densidad
mineral 6sea (DMO) con tendencia a aumentarla, aun-
que este efecto es tardio, hasta 4 afios segin algunos
estudios, y ademas parece no presentar correlacion cli-
nica3-5,16,19.

c¢. Tratamiento quirurgico de las manifestaciones he-
matologicas: Esplenectomia.

d. Tratamiento quirurgico de las manifestaciones
oseas: La necrosis avascular del fémur proximal su-
pone la manifestacion clinica que con mas frecuencia
requiere cirugia. El tratamiento inicial mediante des-
carga, forage o injertos 6seos deja paso a las artroplas-
tias de sustitucion en los estadios mas avanzados. Du-
rante afios el tratamiento mediante artroplastia total de
cadera (ATC) ha estado condicionada por el elevado
sangrado intraoperatorio (es frecuente la presencia de
alteraciones en la coagulacion en estos pacientes)?, el
mayor riesgo de infeccion y la baja supervivencia de
los implantes, debido a la osteolisis'*'%.

Este trabajo pretende valorar la evolucion clinica,
funcional y radiologica de pacientes intervenidos me-
diante artroplastia total de cadera por necrosis avascu-
lar secundaria a enfermedad de Gaucher tipo 1.

Material y Métodos

Para el presente estudio se han revisado de forma re-
trospectiva los pacientes intervenidos en el Hospital
Universitario Doctor Peset (Valencia) mediante artro-
plastia total de cadera (ATC) por necrosis avascular de
la cabeza femoral secundaria a enfermedad de Gaucher
tipo I, entre los afios 1985-2015, encontrandose cuatro
pacientes que cumplian los criterios de inclusion.

Se han recogido variables demograficas (edad, sexo),
indice de masa corporal y antecedentes patoldgicos.
Los resultados clinicos se han evaluado mediante una
escala funcional especifica (Harris Hip Score), un
cuestionario de calidad de vida (Short Form 36 Health
Survey o SF-36) y una escala visual analogica (EVA)
para el dolor. En la valoracion radiologica se han revi-
sado radiografias simples de las caderas intervenidas
en dos proyecciones, anteroposterior y axial. Se han
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considerado signos de aflojamiento de la protesis las ra-
diolucencias progresivas, la osteolisis superior al 50%
del perimetro del vastago, el hundimiento superior a 3
mm del mismo o la movilizacién de los componentes.
Como indicadores del sangrado quirtrgico se han de-
terminado los valores de hemoglobina y hematocrito
previos y posteriores a la intervencion.

Todas las cirugias se llevaron a cabo mediante la im-
plantacion de protesis con tribologia ceramica-cerami-
ca, vastagos modulares y componentes no cementados,
permitiendo la deambulacion de forma precoz a todos
los pacientes. En la profilaxis antibiotica se utiliza-
ron cefalosporinas de 1* generacion (lgr de Cefazoli-
na cada 8 hrs durante 24 hrs) y aminoglucdsidos (240
mg de Gentamicina cada 24 hrs durante 48 hrs). Como
profilaxis antitrombdtica se pautaron heparinas de bajo
peso molecular durante 30 dias. Se realizé un segui-
miento clinico y radiologico a los 3, 6 y 12 meses, con
controles anuales posteriormente.

Caso 1. Mujer diagnosticada a los 28 aflos de edad
de enfermedad de Gaucher tipo I (genotipo L444P/
G377S), esplenectomizada a los 33 afios. En cuanto a
las manifestaciones dseas, presenta necrosis avascular
de la cabeza humeral y femoral derecha sintomaticas,
deformidad bilateral del fémur distal en “matraz de
Erlenmeyer”, osteoporosis en tratamiento con acido
zoledronico, antecedentes de fractura-acuniamiento de
L4 y crisis 0seas. A los 40 afios de edad es intervenida
por coxartrosis secundaria a necrosis avascular de la
cabeza femoral mediante la implantacion de una prote-
sis total de cadera derecha no cementada con tribologia
ceramica-ceramica modelo F2L-Duofit (Lima Implan-
tes-SAMO). A los 63 afios de edad inicia tratamiento
con Imiglucerasa observandose ausencia de progresion
de la afectacion osea en los controles radiologicos pos-
teriores.

Caso 2. Varon diagnosticado a los 14 afios de enferme-
dad de Gaucher tipo I (Heterocigoto N370S/descono-
cido). Inicia tratamiento con Imiglucerasa para control
de las manifestaciones hematoldgicas, a pesar de ello,
requiere esplenectomia a los 29 afios de edad. Presen-
ta necrosis avascular de ambas caderas y meseta tibial
izquierda, ademas de osteopenia, deformidad bilateral
en “matraz de Erlenmeyer”, crisis 6seas y multiples
infartos 6seos. A los 36 afios es intervenido median-
te perforaciones descompresivas (Forage) de la cabeza
femoral izquierda, y a los 39 afios de edad mediante
protesis total de cadera derecha con componentes no
cementados y tribologia ceramica-ceramica, mode-
lo F2L-SPH (Lima Implantes) (Fig. 2.A). El estudio
anatomopatologico del hueso resecado evidencio de-
positos de glucocerebrosidos en los macréfagos de la
médula osea.
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Caso 3. Vardn intervenido a los 37 afios de edad por
coxartrosis severa secundaria a necrosis avascular de
la cabeza femoral izquierda mediante la implantacion
de una protesis total de cadera no cementada con tri-
bologia ceramica-ceramica, modelo F2L-Duofit (Lima
Implantes-SAMO), requiriendo aporte de autoinjerto
6sco y fijacion suplementaria con tornillos del com-
ponente acetabular (Fig. 2.B). Es diagnosticado de
enfermedad de Gaucher tipo I a los 43 afios de edad
(Indice de Zimran: 11, Heterocigoto N370S/descono-
cido) tras presentar una trombopenia grave asociada a
esplenomegalia, ademas de presentar multiples infar-
tos Oseos, crisis 0seas y osteopenia tratada mediante
bifosfonatos, suplementos orales de calcio y vitamina
D. Posteriormente el paciente inicia tratamiento con
Aglucerasa primero y Velaglucerasa después, presen-
tando mejoria clinica y radiologica de la afectacion he-
matologica y osea.

Caso 4. Varon diagnosticado a los 28 afos de edad de
enfermedad de Gaucher tipo I (Indice de Zimran: 10,
Heterocigoto N370S/desconocido), esplenectomizado a
los 16 afios. Presenta necrosis avascular bilateral de ca-
deras (Fig. 3.A), osteopenia y multiples infartos 6seos
vertebrales. A los 47 afios de edad inicia tratamiento
con Imiglucerasa y ese mismo afio es intervenido me-
diante la implantacion de una protesis total de cadera
derecha con componentes no cementados y tribologia
ceramica-ceramica, modelo H Max-Delta (Lima Im-
plantes), requiriendo fijacion suplementaria con tor-
nillos en el cotilo. Un afio después es intervenido con
la misma técnica y modelo de implante de la cadera
izquierda (Fig. 3.B).

Resultados

Se dispone de una serie de cinco artroplastias totales
de cadera (Tabla I), tres derechas y dos izquierdas, en
cuatro pacientes, una mujer y tres hombres, interveni-
dos por necrosis avascular de cabeza femoral secun-
daria a enfermedad de Gaucher tipo I, con una edad
media de 42 afios (37-48). Tres de los pacientes habian
sido intervenidos previamente mediante esplenectomia
(casos 1, 2 y 4) y solo dos habian recibido tratamiento
enzima-tico sustitutivo previo a la implantacion de la
protesis de cadera (casos 2 y 4). El seguimiento medio
fue de 12,4 afios (3,4-30).

La puntuacion media en la escala funcional Harris
Hip Score fue de 69,25 puntos (36-93) y de 94,75 puntos
(85-102) en el cuestionario de calidad de vida SF-36. La
puntuacion media para el dolor al final del seguimiento
fue de 4,2 (1-8) en la escala EVA. Un paciente requirié
tratamiento analgésico permanente (caso 1) y otro solo
de forma ocasional (caso 3). El caso 1 deambula con
ayuda de un baston y el resto de pacientes se han incor-
porado a su actividad laboral habitual.

Figura 2. A. Caso 2. ATC derecha no cementada para el tratamiento
de una necrosis avascular de cadera, en paciente con enfermedad de
Gaucher tipo I (6 afios de evolucion). B. Caso 3. ATC izquierda no ce-
mentada con cerclaje en metafisis femoral por fractura intraoperatoria
(10 afios de evolucion).

Figura 3. A. Caso 4. Coxartrosis bilateral secundaria a necrosis avas-
cular en paciente con enfermedad de Gaucher tipo I. B. Tratamiento
mediante ATC bilateral no cementada (3.5 y 2.5 afios de evolucién en
cadera derecha e izquierda, respectivamente).

En cuanto a las complicaciones, se produjo un caso
de fractura periprotésica intraoperatoria no desplaza-
da a nivel del cuello femoral, tratada mediante cerclaje
metalico (Dall-Milles, Stryker) (caso 3) (Fig. 2.B). La
pérdida hematica media en parametro analiticos fue de
4.92 g/dl de hemoglobina (0.4-7.9) y de 15.64% del he-
matocrito (1.6-23.6), requiriendo la transfusion de una
media de 3,4 concentrados de hematies (2-11) en 3 de
los pacientes (caso 1, 2 y 3). Solo uno de los pacientes
no fue transfundido. Durante el postoperatorio, en tres
de las caderas intervenidas aparecid exudado persis-
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Tabla I. Datos de los pacientes con Enfermedad de Gaucher tipo I, intervenidos mediante ATC no cementada.

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
Sexo Mujer Hombre Hombre Hombre
IMC 27.3 34.8 24.2 27.4
Edad del diagndstico (afios) 28 14 43 28
Esplenectomia previa st st NO st
Terapia enzimatica Postquirurgica Prequirdrgica | Postquirtrgica Prequirurgica
Terapia antirresortiva st NO st NO
Lado Derecha Derecha Izquierda Derecha | Izquierda
Edad cirugia (afios) 40 39 37 47 48
Disminucion Hb postoperatoria 5.1 6.2 79 5 04
(g/dl)
Disminucion HTO postoperatoria 17 20 23.6 16 1.6
(%)
Seguimiento (afios) 30 13.5 11 4.3 3.4
EVOLUCION CLINICA
Harris Hip Score 36 93 70 78
SF-36 85 102 90 102
EVA 8 1 3 5
COMPLICACIONES
Fractura intraoperatoria NO NO st NO
Exudado persistente NO NO st st st
Transfusion ( N© unidafles 4 2 1 0
concentrado de hematies)
Aflojamiento aséptico st NO NO NO

tente de la herida quirurgica (casos 3 y 4) que evolucio-
naron de forma favorable con curas periddicas, siendo
negativos los cultivos microbiologicos. La segunda
artroplastia del caso 4 (cadera izquierda) requirio una
segunda intervencion para el drenaje de un hematoma
gluteo, siendo negativos los cultivos de las muestras
recogidas. El caso 1 presentd aflojamiento aséptico
del componente femoral a los 18 afios de seguimiento,
por lo que fue intervenido mediante la implantacion
de un vastago de revision estriado de apoyo diafisario
(SAMO) (Fig. 4). El resto de los pacientes hasta el final
de seguimiento no presentaron signos radiolégicos de
aflojamiento en ninguno de los componentes.

Discusion

La necrosis avascular de la cabeza femoral es la pri-
mera causa de intervencion quirurgica por afectacion
osteoarticular en la enfermedad de Gaucher. En la serie
de Mankin® y cols. sobre 128 pacientes con enferme-
dad de Gaucher, el 32 % precisaron la implantacion de
una ATC. En los estadios iniciales (grados I y II de
Ficat), la descarga del miembro afectado no ha demos-
trado una influencia significativa en la progresion de la
enfermedad. La cirugia mediante perforaciones a nivel

Figura 4. Caso 1. Revision de aflojamiento aséptico a los 18 afios de
la cirugia. Vastago de revision no cementado (10 afios de evolucidn).

de la cabeza femoral (Forage) tampoco ha sido efectiva
en la recuperacion del area afectada por la necrosis®’.
Lebel y cols. en su trabajo sobre 12 caderas interve-
nidas mediante perforaciones, evidenciaron progresion
de la enfermedad en el 75% de los casos. En los esta-
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dios avanzados, la artroplastia total de cadera permite
mejorar la funcion, el dolor y la calidad de vida de los
pacientes. Sin embargo, las elevadas tasas de afloja-
miento aséptico, debido a la proliferacion de células de
Gaucher en la interfase entre el hueso y el implante,
han empafiado sus resultados a medio y largo plazo'*%,
como ocurre en otras enfermedades por deposito y en
la drepanocitosis?®. Inicialmente, el riesgo de la no
integracion condujo al uso de componentes cementa-
dos**". La posibilidad de implantar componentes no
cementados en pacientes con enfermedad de Gaucher
ha ido ligada al desarrollo y evolucion de la terapia
enzimatica sustitutiva, que ha conseguido disminuir
la afectacion d6sea, debido a la necesidad decreciente
de realizar esplenectomias y a la reduccion del sangra-
do intraoperatorio y del riesgo de infeccion'®. Existen
pocos estudios sobre la evolucion a largo plazo de las
ATC en estos pacientes, sin evidencias que orienten a
la cementacion o no de los componentes'®. Goldblatt*®
y cols. en su serie de 15 ATC cementadas, publicada
en 1988, obtienen un 75% de casos asintomaticos du-
rante los primeros 14 afios de seguimiento, con solo
dos revisiones quirtrgicas por aflojamiento aséptico
de componentes. Concluyen que este tratamiento es el
de eleccion en casos de necrosis avascular de cadera
en pacientes con enfermedad de Gaucher. En 2001,
Lebel™® y cols. en su serie de 29 ATC implantadas en
pacientes con enfermedad de Gaucher, presentan una
tasa de revision del 31%. De los nueve pacientes que
precisaron una nueva cirugia, tres lo hicieron en los
primeros 3 meses, debido a errores en la técnica qui-
rurgica, dos en los primeros 10 afios, debido a fallo
del implante en protesis cementadas y cuatro, de las
cuales tres eran no cementadas, presentaron un afloja-
miento aséptico entre los 13 y 18 afios de seguimiento,
periodo de supervivencia similar a las protesis totales
de cadera implantadas por otros motivos. En 2011, de
forma similar, Donaldson® y cols. de su serie de 12
ATC, cuatro (3 cementadas y una hibrida) requirieron
de una cirugia de revision por aflojamiento aséptico de
los componentes a una media de 11.5 afios de la pri-
mera intervencion. También observan que la terapia
enzimatica no afecta a la supervivencia de la protesis
o al resultado funcional, pero si disminuye significa-
tivamente las complicaciones perioperatorias. En otro
estudio de Lebel ?7 y cols., publicado en 2009, sobre 15
ATC no cementadas en 12 pacientes con enfermedad
de Gaucher y con un seguimiento medio de 8.3 afios, se
llevaron a cabo 3 revisiones, de las cuales, 2 se debian a
necrosis iliaca o a aflojamiento del cotilo, concluyendo
que las protesis no cementadas son seguras y efectivas
en estos pacientes. En nuestra serie, se llevo a cabo el
reemplazo del componente femoral por aflojamiento
aséptico a los 18 afios de la cirugia primaria en uno de
los pacientes.

Hay varias consideraciones a tener en cuenta a la hora
de establecer el tratamiento quirtrgico en un paciente
con necrosis avascular de la cabeza femoral y enfer-
medad de Gaucher. La primera esta relacionada con
el momento de la cirugia. Se recomienda un correcto
control hematolégico, debido a la elevada incidencia
de anemia y trombopenia prequirurgica, y al menos 2
afios de tratamiento con terapia enzimatica sustitutiva
previa a la intervencion, lo cual parece favorecer la os-
teointegracion de los componentes aunque este efecto,
seguin trabajos publicados por Lebel® y cols, no esta
demostrado. La artroplastia total con componentes no
cementados se ha convertido en la técnica de eleccion
en los casos mas evolucionados, debido a los buenos
resultados y al relativo bajo indice de reintervenciones.

En cuanto a las consideraciones postquirtrgicas cabe
destacar el elevado riesgo de sangrado (en la literatura
se han descrito pérdidas hematicas de hasta 1.600 ml y
variaciones de hemoglobina de 4.6 g/d1)**"3, y por tan-
to, de necesidades transfusionales, la mayor incidencia
de hematomas o gaucheromas®, y el mayor riesgo de
infeccion y de aflojamiento aséptico en comparacion
con la implantacion de artroplastias totales de cadera
por otros motivos. Para prevenir estas complicaciones
se recomienda en la planificacion preoperatoria, valo-
rar la donacion de sangre autdloga, el tratamiento con
eritropoyetina, la transfusion de plaquetas y la transfu-
sion de plasma fresco con el objetivo de disminuir el
riesgo de sangrado*. En cuanto al riesgo de infeccion,
no obstante, se recomiendan las pautas habituales de
antibioterapia profilactica con cefalosporinas de 1% ge-
neracion o con vancomicina en funcion de la inciden-
cia de infeccion por S. Aureus meticilin-resistente®' .
En el programa de rehabilitacion se permite la carga
completa en el postoperatorio inmediato, en ausencia
de complicaciones, frente a las antiguas pautas post-
quirtrgicas de descarga durante 6 semanas®.

En nuestra serie de cuatro pacientes, tres precisaron
transfusion de concentrados de hematies, uno de ellos
hasta 11 unidades. Dos de los casos recibieron trata-
miento antibidtico y otro se sometié a un drenaje qui-
rurgico de un hematoma por exudacion persistente de
la herida quirurgica, aunque los cultivos fueron nega-
tivos en todos los casos. La puntuacion en la escala de
Harris recogida en la bibliografia, se situa en 86,9 pun-
tos en la serie de Lebel?” y cols. con 33 intervenciones.
En otra serie de Lebel™ y cols. sobre 29 cirugias en
23 pacientes, la puntuacion EVA se encontraba entre
0y 5 en el 100% de las protesis de cadera primarias
y en el 50% de las protesis de revision. La mejoria
funcional, del dolor y del uso de analgésicos fue del
100% en las cirugias primarias. En nuestra serie, tres
de los 4 pacientes consiguieron una puntuacion en la
escala de Harris por encima de 70 puntos, realizando
sin limitaciones su actividad laboral habitual. Por otro
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lado, el valor EVA medio obtenido fue de 4,2 (1-8). Si
revisamos los datos del Registro Internacional de la
Enfermedad de Gaucher** con 602 pacientes, podemos
encontrar que el 21% presentaban algun grado de dis-
capacidad, un 12% deambulaban con dificultad y un
1,2% necesitaban una silla de ruedas para desplazarse.
Actualmente se aconseja la artroplastia total de cade-
ra con componentes no cementados en pacientes con
necrosis aséptica por enfermedad de Gaucher, debido a
la menor tasa de reintervenciones a largo plazo, y a los
buenos resultados funcionales frente a la experiencia
publicada en ATC cementadas®?’. Un aspecto impor-
tante en el manejo de estos pacientes es el tratamiento
enzimatico sustitutivo previo a la cirugia, y aunque no
hay estudios que demuestren significativamente la in-
fluencia de la terapia enzimatica en la supervivencia de
las ATC", algunos trabajos como el de Bubbar ** y cols.
recomiendan el tratamiento enzimatico durante 1 a 2
aflos antes de la intervencion, lo que parece mejorar la
integracion disminuyendo las células de Gaucher.

M. LOPEZ VEGA Y COLS. Necrosis avascular de cabeza femoral en pacientes con enfermedad de Gaucher tipo I...

Conclusion

Como conclusion podemos decir que la ATC con
componentes no cementados es un tratamiento seguro
y efectivo en los casos mas evolucionados de necrosis
Osea de cadera secundaria a la enfermedad de Gaucher,
con resultados funcionales y tasas de supervivencia,
similares a las ATC implantadas en otros pacientes. La
planificacion preoperatoria y la terapia enzimatica sus-
titutiva previa a la intervencion parecen disminuir el
riesgo de sangrado masivo y de otras complicaciones
perioperatorias frecuentes en este tipo de pacientes.
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