HIPOLIPIDEMIAS GENETICAS

Introduccion

Las hipolipidemias constituyen un grupo heterogéneo de trastornos metabdlicos
caracterizados por niveles plasmaticos de colesterol total, c-LDL, triglicéridos o
c-HDL por debajo del percentil 5 de los valores de referencia de forma persistente y
suele ser un hallazgo incidental en la practica clinica.
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Guias alimentarias

El abordaje terapéutico sera dirigido, segun la patologia y la sintomatologia presente, a:

* Prevencidn cardiovascular.

* Tratamiento de las complicaciones oftalmoldgicas, nefroldgicas, digestivas, neuromusculares,

dermatoldgicas.

* Suplementacion de de vitaminas liposolubles, acidos grasos esenciales y triglicéridos de

cadena media.

Caracteristicas clinicas comparativas de trastornos raros del metabolismo lipidico
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Suplementacion de vitaminas liposolubles
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Dosis general:
$ 100-300 Ul/kg/dia

T r:: Dosis: 100-400 Ul/kg/dia ﬁ
(hasta 12000 Ul/dia en adultos) Objetivo: prevencion de ceguera

nocturna y xeroftalmia.

—> Nota especial. Prioridad absoluta
para detener la ataxia espinocerebelosa
y la retinitis pigmentaria
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— Sindrome de retencién de
quilomicrones (diagnéstico precoz)
50 Ul/kg/dia

Ul: unidades internacionales

No olvides...

y osteomalacia

Dosis: 5 mg/dia o
5-35 mg/semana

——» Dosis: 800-1200 Ul/dia
Objetivo: prevencion de raquitismo

Objetivo: correccion de
hipoprotrombinemia y prevencion
de diatesis hemorragica.

1. Considerarlas tras hallazgo repetido de niveles disminuidos de colesterol (total, c-LDL o

c-HDL), tras descartar causas secundarias.
2. Para el diagndstico diferencial:
A. Fenotipo de alteracion lipidica.
B. Patron de herencia.
C. Manifestaciones sistémicas.
3. Manejo integral y multidisciplinar.

4. Importancia de los REGISTROS DE PACIENTES.



