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otras situaciones (2-4), con frecuencia entre el 0,5 y 2%, y apari-
cion a las 24-72 horas del accidente o intervencion. Cursa cldsi-
camente con compromiso de la funcion respiratoria, aparicion de
petequias en distintas localizaciones, alteraciones del nivel de
conciencia y en ocasiones trombocitopenia (1,5). No existe nin-
guna prueba de laboratorio especifica que lo caracterice, siendo
por tanto clave el diagnéstico clinico, debiendo ser sospechado
tras descartar los posibles motivos que pueden ocasionar una
alteracién en el nivel de conciencia en el contexto de un paciente
politraumatizado (1,5,6).

Las alteraciones respiratorias son las mds frecuentes en el
SEG, apareciendo casi en el 100%, ya que los émbolos grasos
afectan inicialmente a los capilares pulmonares, pudiendo poste-
riormente atravesar la circulacion sistémica, alcanzando rifién o
cerebro, provocando embolizacién a dichos niveles (6,7).

Los émbolos en los capilares pulmonares originan una dis-
minucién de la presién arterial sistélica e incremento de la pre-
sién capilar pulmonar, ambos transitorios, causando un descen-
so en la proporcién entre la presion parcial arterial de oxigeno y
la concentracién de oxigeno inspirado, con un incremento final
del gradiente alveolo arterial (5-8). Las manifestaciones neuro-
l6gicas son debidas a la migracién de los émbolos al cerebro
una vez sobrepasada la barrera capilar pulmonar, aunque exis-
ten algunos casos de embolismo graso masivo que se asocian a
foramen oval permeable (27% de las autopsias en adultos), pro-
duciéndose un embolismo paraddjico a través de shunt arterio-
venoso que origina la embolizacién cerebral sin afectacion ini-
cial de los capilares pulmonares (8,9). En el caso expuesto
existe una llamativa discordancia entre la afectacién neuroldgi-
ca y la respiratoria, sin haber podido demostrar la presencia de
defectos septales cardiacos como explicacion al modo de pre-
sentacién de este sindrome.

En el parénquima cerebral los émbolos grasos provocan por
una parte obstruccién de la microcirculacién (produciendo cam-
bios isquémicos), y por otra una respuesta inflamatoria desenca-
denada por mediadores quimicos que son liberados tanto desde
las plaquetas, como desde las células dafiadas por la hipoxia y por
la hipoperfusién. Se produce un incremento local de los mediado-
res que conlleva una disrupcién de la membrana basal del capilar
y un dafio en el tejido subyacente (1, 5-7). Su diagndstico se esta-
blece mediante la TAC cerebral que durante la fase aguda mues-
tra punteados hiperdensos difusos en la sustancia blanca, con o
sin coexistencia de edema cerebral. Cuando la TAC es normal es
recomendable practicar una RM donde se aprecian unas lesiones
puntiformes de baja intensidad en T1 e hiperintensas en T2 distri-
buidas en la sustancia blanca, unién corticomedular, cuerpo
calloso y ganglios de la base, que no se refuerzan con el empleo
de gadolinio, traduciendo edema vasogénico y citotéxico asocia-
do a la muerte celular durante la fase aguda del embolismo graso
(7,10). El seguimiento de esta entidad se realiza mediante RM
demostrando la resoluciéon de las lesiones. Diversos estudios
sugieren que la RM es el método diagnostico inicial de eleccion
con mayor utilidad y eficiencia para detectar y cuantificar las
lesiones en el sindrome de embolia grasa, y para evaluar la seve-
ridad del dafio cerebral.

El SEG posee habitualmente buen prondstico, aunque se aso-
cia a mortalidad y a secuelas importantes en algunos casos,
debiendo ser diagnosticado precozmente con el fin de prevenir
posibles complicaciones, siendo de utilidad la identificacion de
pacientes con riesgo de presentarlo (5). El tratamiento del mismo
requiere medidas de soporte e ingreso en UCI para asegurar una
adecuada oxigenacion, estabilizacién hemodindmica y profilaxis
de la trombosis venosa profunda. La estabilizacién intramedular
precoz de las fracturas no parece modificar el riesgo de aparicion
de este sindrome (1). La mortalidad de esta entidad ha disminui-
do considerablemente desde la aparicién de las UCI’s, y la reali-
zacion de un tratamiento (y por tanto de un diagndstico) precoz
conlleva un prondstico favorable (1,5).
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Enfermedad de Madelung asociada a Raynaud

Sr. Director:

La enfermedad de Madelung (EM), también denominada lipo-
matosis simétrica multiple o lipomatosis benigna simétrica es un
cuadro raro caracterizado por el actimulo de tejido graso no
encapsulado en diversas localizaciones, fundamentalmente en la
porcién superior del tronco y en los miembros superiores. Predo-
mina en varones de edad media, de origen mediterraneo —se esti-
ma que en esta drea geografica puede tener una prevalencia (1) de
1 caso por cada 25.000 personas— se asocia a alcoholismo y es de
etiologia desconocida. En los ultimos afios se ha comprobado la
relacion con la utilizacién de determinados antivirales inibidores
de las proteasas en los pacientes VIH positivos. Hay casos aisla-
dos en mujeres, en nifios y casos familiares. No se dispone de un
tratamiento médico satisfactorio. Ni la abstinencia alcohdlica ni
la dieta hipolipemiante consiguen resolver el problema. La extir-
pacién completa es dificil debido a la falta de encapsulacién y a
la gran vascularizacion de estos depdsitos. Se ha documentado la
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asociacion a polineuropatia y a otros multiples problemas médi-
cos, algunos de ellos también relacionados con el alcohol, pero
no hemos encontrado ninguna publicacién en la que se describa
la asociacion de esta enfermedad con el Raynaud.

Se trata de un varén de 55 afios de edad, fumador, que hace 4
afos fue estudiado por una hepatopatia etilica crénica con anemia
macrocitica relacionada con el consumo de alcohol. Abstinente
desde esa fecha. Previamente, con una evolucién aproximada de
15 afios fue diagnosticado de EM. Relata miiltiples bultomas cer-
vicales anteriores y posteriores, asi como en las axilas y en la por-
cién proximal de los miembros superiores (Fig. 1). Por ello, fue
sometido en varias ocasiones a intervenciones quirurgicas bajo
anestesia general, tanto en la region cervical posterior como en la
anterior. Hace 5 aflos se realizé una electroneuromiografia que
fue normal. Asimismo, las radiografias de los ingresos no eviden-
ciaron ensanchamiento mediastinico. En la dltima revisién nos
comenta que desde hace varios aflos, sin que sepa precisar cuan-
tos, sufre cambios de coloracion en los dedos de las manos en
relacion con la exposicion al frio, sugiriendo un Raynaud. Hasta
el momento, no sufrié molestias compresivas cervicales. Tiene
un IMC de 26, su presién arterial es 130/70 y los pardmetros del
ultimo control analitico fueron normales.

Fig. 1. Depdsitos grasos en el cuello, axilas y brazos.

La asociacién mejor documentada de la EM es, sin duda algu-
na, con la polineuropatia, ya sea sensitiva, motora o autonémica
que, en estadios avanzados, se puede acompaiiar de artropatia de
Charcot o tdlceras neuropdticas (1). Otros problemas neuroldgicos
también descritos en nifios y adolescentes son la atrofia cerebelo-
sa (2), el retraso mental (3) y el mielomeningocele (4). Légica-
mente, a menudo pueden presentarse otras complicaciones del
etilismo como la hepatopatia o la anemia macrocitica (1). Con
frecuencia aparecen problemas ligados al sindrome metabdlico
como pueden ser la diabetes, la hiperuricemia, la hiperlipidemia
y la hipertensién arterial. Se han referido, ademds, otras disfun-

ciones endocrinas como son las tiroideas, hipofisarias, adrenales
y testiculares. También estdn documentadas asociaciones con
determinados problemas cutdneos como la psoriasis (5), el penfi-
goide bulloso (6) y el rinofima (7).

Anecddticamente, estd descrita la asociacion con apnea del
suefio (8) y con el sindrome nefrético provocado por una glome-
ruloneritis membranosa (9). Por dltimo, existe algtin caso de EM
acompafiado de claudicacién intermitente y ulceras isquémicas
en un miembro inferior que, tras una respuesta pobre a las infu-
siones IV de alprostadil, evolucioné de forma satisfactoria con la
colocacién de un bypass aortobifemoral (10). Sin embargo, no
hemos sido capaces de encontrar ninguna resefia bibliografica en
que aparezca esta enfermedad junto con el Raynaud. En efecto, en
una buisqueda sistemdtica en Pubmed con los pardmetros: “benign
symmetric lipomatosis” o “Madelung syndrome” o “Madelung
disease” o “multiple symmetric lipomatosis” y Raynaud, no apare-
ci6 ningun item. La enfermedad de Raynaud es una isquemia vas-
cular periférica que aparece como consecuencia de espasmos
vasculares desencadenados por el frio, el tabaco y/o el estrés. La
clinica se presenta como palidez o cianosis en los dedos. Cuando
es secundaria a una enfermedad conocida se conoce como fené-
meno de Raynaud. En el caso que nos ocupa jse trata de “enfer-
medad” o de “fenémeno”?
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