Fractura de cadera en paciente con enfermedad de Tangier:
Presentacion de un caso infrecuente
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Objetivos

Describir el caso de un paciente con enfermedad de Tangier, artritis séptica y fractura de cadera. Realizar revision
de la evidencia cientifica publicada sobre esta enfermedad rara y analizar de qué manera afecta al estado clinico y
pronostico.

Material y metodologia

Varon de 60 anos con sindrome de Tangier, con tetraparesia de predominio en extremidades superiores,
hepatomegalia, esplenomegalia junto con polineuropatia motora y sensorial, que acudio a urgencias por sospecha
de sepsis debido a hematoma retroperitoneal y fractura de cadera con desestructuracion de la misma a raiz de una
caida. Sufrio traumatismo 3 meses antes, conservando la deambulacion. Una semana previo a ingreso, indica
empeoramiento clinico.

A la exploracion presenta edema y eritema en cara anterolateral de extremidad inferior izquierda con crepitacion
subcutanea, aumento de temperatura y parestesias en todo el miembro. Rotacion externa y acortamiento de
extremidad con dolor a la movilizacion pasiva.

Cortes axiales de TC y Radiografia
AP de pelvis preoperatoria

Resultados

Las pruebas de imagen objetivan proceso inflamatorio infeccioso centrado en articulacion coxofemoral izquierda
que aparece desestructurada y luxada en probable relacion con artropatia subyacente, aumento de volumen de
partes blandas, sin signos de sangrado agudo, por lo que se decide tratamiento quirurgico. En la analitica
sanguinea destacan una leucocitosis y una elevacion moderada de la proteina c reactiva.

En la intervencion quirurgica, mediante artrotomia, se observan restos 0seos a nivel de acetabulo, abundante
material purulento y cabeza femoral deformada. El paciente continla ingresado y en estudio a nuestro cargo
pendiente de cirugia de remodelado definitiva.

Conclusiones

La enfermedad de Tangier es un trastorno del metabolismo de las lipoproteinas, caracterizado por ausencia
casi completa de lipoproteinas de alta densidad, y clinicamente por hepatoesplenomegalia, neuropatia periférica v,
ocasionalmente, enfermedad cardiovascular. Aunque carece de tratamiento especifico, son utiles farmacos que
reducen el LDL en pacientes con signos claros de ateroesclerosis.

Unicamente existen 100 casos en el mundo, afectando por igual a hombres y mujeres. El pronostico suele ser
favorable y depende de la progresion de la neuropatia periférica, que condiciona, como en nuestro caso, la
adecuada recuperacion funcional y un retraso en el diagnostico.
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