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Figura 3. Paciente n" I antcs de comenzar el tralnmiento. a los 4 meses de

edad (A). I semanas despuds (B). alcumplir un rio de edad (C) y a los 2

anos (D). Puede apreciarse la marcada meloria del desarrollo somitico y

psicomotor. EI nino es ahora capaz de ver oletos sutiles. como una pompa

de Jab6n (D).

ralizadas. El mero hecho de que los indice s 260122:0 y 26:ln-9122:0,

patognom6nicos de la enfermedad, tiendan a normalizarse con el tra-

tamiento sugiere una acci6n del DHA sobre la p-oxidaci6n peroxi-

somal. En el mismo sentido apunta el aumento de plasmal6genos quc

acompafra a la normalizaci6n de los niveles de DHA. Pero, sobre

todo, son las melorias clinicas las que indican que, como minimo.

algunos de los sintomas de los enfermos peroxisomales van ligados

a la carencia de DHA en las membranas celulares. El constante efec

to beneficioso de Ia terap6utica con DHA sobre el funcionamiento

hepiit ico, asi como la desaparici6n de la esteatorrea, sugieren una

implicaci6n profunda de la carencia de DHA en estos ffastomos Au

que el nimero de casos no es ain lo suficientemente grande para

sacar conclusiones definit ivas, la conelaci6n inversa que existe entrc

el grado de mejoria clinica y la edad al comienzo del tratamiento

subraya la importancia del DHA durante el desanollo nornal

Por todo ello se puede concluir que el tratamiento con DHA ticne

importantes efectos benellciosos en los enfermos con enfermediidts

peroxisomales generalizadas. tanto miis marcados cuanlo miis io\ trl

es el paciente. El tntamiento debe pues inslaurarse sin tardanza. Dcbc.

ademds. tenerse muy en cuenta que .e lrall de un lrrlamienlo fi ' i '  "
l6gico. no de una droga. Lo que pretendemos es normalizar los patro-

nes de icidos grasos poli insaturados. aportando el que es deficita-

rio sin por ello afectar el equil ibrio con otras familias dc poli insattt-

rados. Por lo mismo. la dieta debe ser la nonnal para un ntrio cn cre

cimiento. e incluso mds nutrit iva si clbe. a [in de contrarreslltr l l tr

carencias acumuladas. Cualquier restriccion en el apone lipidico con-

llevaria una carencia adicional de DHA o. en caso dc aportar estc ilti

mo como tratamiento exclusivo. provocariamos ademds una caren-

cia de los i icidos grasos de la serie n-6 {cspecialmente araquid6ni-

co). Hay que tener en cuenta. asimismo. que la finalidad dc la rcs-

triccion de grarar er la dt.mtnu.ton dc lo' lctdo' trrr\o\ \ l( iJrl( 'n r

muy larga. dcidos grnsu\ que. (umo hemr rs r ir lo. dt'rmtnu r cn r lt t. 'Ll '  I

modos por el mero hecho de tl,..rrm.rltzlr lo. nivele' d. I t l l  \ '  ott. '

objetivo de la dieta pobre en grasas es disminuir el apor.te de i ictt ltr

Figura 4. Resonrncra nlagnetrca craneat, potenciula en T2, cn el pacientc n' 3, a los 6 meses (A). l6 mcses (B) y 2 aios (C) obsdrvese el prcgreso dc

la rnielinizaci(rn. que es ahora prdcticamente normal para la edad. reslando s6lo unas pequeias zonas de hipomielinizaci6n en i ireas occipi(! les'
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Figura 5. Pacienle n'4 en la actualidad (5 anos). Esta niia debur6 con un
grave cuadro hepatodigestivo y marasmo (35). E) estado general y fun-
ci6n hepdtica mejoraron espectacularmente- La niia comenzd a andar a los

-l atios y. a pesarde su escasa visi6n. ahora es capaz de levantarse del suelo
sin ayuda (A). y de sentarse (B), incorporarse (C) y andar independienre
mcnte (C).

fitdnico, que es exclusivamente de origen ex6geno. No obstante, el
icido fitiinico estd ampliamente extendido en la naturaleza y es impo-
sible eliminarlo del todo sin desnutrir al niflo gravemente. El reme-
dro. pues, seria mucho mds grave que la enfermedad, sobre todo si
se tiene en cuenta que el iicido fitiinico no alcanza nunca en el niio
peroxisomal niveles peligrosos parecidos a los detectados en la enfer-
medad de Refsum del enfermo adulto. Adem6s. hemos observado
que has una elevaci6n inicial al introducir una dieta completa, los
ntveles de dcido fit i inico tienden despuds a normalizarse. En todo
caso, siempre estaremos a tiempo de reducir la ingesta de algrin ali-
mento nco en dcido fitiinico, en el supuesto de que los confoles efec-
tuados nos indiquen un aumento peligroso de este 6cido. En cambio,
desnutrir d priorl a un nino con una dieta restrictiva estricta es siem-
pre sumamente peligroso, sobre todo si es un enfermo peroxiso-
mat.

En resumen, el tratamiento con DHA debe iniciarse lo mds cerca
posible del periodo neonatal, momento en que las necesidades de este
icido graso son mdximas. L6gicamente, los enfermos menos afec-
Iados y tratados mds precozmente serdn los que respondan mejor al
tratamiento. En el sindrome de Zellweger clisico el daio estd tan
avanzado ya al nacimiento que posiblemeote no podremos hacer nada
para mejorarlo. En cambio en las variairtes menos malignas el tra-
tamiento con DHA-EE produce significativos elecros beneficioror.
cl tratamiento debe acompaiarse de una dieta completa y debe con-
ttola$e bioquimicamente para ajustar las dosis de DHA y evitar dese-

quilibrios con otros dcidos grasos. Asi empleado, creemos que el tra-
tamienlo con DHA contribuye significativamente a mejorar el esta-
do y calidad de vida de los pacientes peroxisomales.
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