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CARTAS AL EDITOR

Recambio mineral 6seo
y densitometria 6sea

en pacientes sometidos
a dieta de riesgo:
hiperfenilalaninemia

y galactosemia

Sr. editor:

Coincidimos con la apreciacion de los autores del trabajo re-
cientemente publicado! de que un control minucioso de la in-
gesta dietética de los ninos afectados de enfermedades metabo-
licas y la implantacién de un régimen de vida saludable son
fundamentales en el cuidado de estos pacientes. Esto, sin em-
bargo, no es una garantia que evite la aparicion de osteoporosis,
al menos en el paciente con galactosemia. En nuestra experien-
cia en el seguimiento de 3 pacientes con galactosemia clasica
(un niflo de 12 afos y 2 nifias de 4 y 3 aios), pese a recibir unos
aportes de micronutrientes y macronutrientes adecuados para su
edad de acuerdo con las recomendaciones actuales y con una
actividad fisica normal presentan una disminucion importante
en la densidad mineral 6sea (DMO) medida con DXA (dual
energy X ray absorptiometry, Hologic QDR-4500 A). Ninguno de
los pacientes presenta retraso ponderal o estatural (puntuacién
Z para peso y talla, superior a —1 desviacion estdndar [DE] en
todos los casos). Nuestros hallazgos son similares a los de se-
ries amplias publicadas recientemente en las que la DMO se
midi6 con tomografia cuantitativa? o con DXA3 y se compard
con sujetos sanos de la misma edad y sexo.

Los pacientes referidos en la literatura médica, al igual que los de
la serie de Ferndndez Espuelas, muestran unas concentraciones séri-
cas de calcio, fosforo, parathormona y vitamina D similares a los
controles. Los marcadores de formacion dsea (osteocalcina, fosfata-
sa alcalina 6sea y propéptido C terminal) también se encontraron en
rango normal. En cuanto a los marcadores de resorcion dsea, tanto
el telopéptido aminoterminal (NTX) como el telopéptido carboxi-
terminal (CTX), productos ambos de la degradacion del coligeno
tipo I, se encontraron aumentados en suero en los articulos citados
mientras que las determinaciones en orina (hidroxiprolina y piridi-
nolina) no lo estaba en el articulo de Ferndndez Espuelas.

A la vista de los aparentemente contradictorios resultados una
explicacion posible para los marcadores de resorcion seria el
empleo de la media como medida de agrupamiento en vez de la
mediana para una serie corta de pacientes (n = 6) y con gran
dispersion de valores (rango entre —1,4 y +1,85 para el cociente
hidroxiprolina/creatinina, con DE de 1,16; y para la piridinolina
entre —1,80 y +3,53; DE: 1,195). Para la medida de la DMO, los
resultados de las distintas técnicas de medida no son intercam-
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biables. La ultrasonografia como medida de la DMO se realiza
ademds en hueso periférico, cuya estructura trabecular difiere de
la de columna vertebral lumbar lugar habitual en la medida del
DXA. Es preciso considerar también el estadio puberal en el mo-
mento de realizar la medida. Estos factores podrian explicar las
diferencias que encuentran los autores con lo comunicado en
la literatura médica.

Se desconoce en ultima instancia la razon de la osteoporosis
en el paciente con galactosemia, pero los resultados publicados
mis recientemente sugieren que es independiente de la ingesta
de calcio y otros nutrientes o de la intensidad de la actividad fi-
sica®. Es probable que sea el resultado de un defecto intrinseco
del colageno que lleve a una mineralizacion deficiente o a una
glucosilacion anémala del mismo o de alguna otra proteina re-
lacionada con el metabolismo 6seo. El reconocimiento de una
DMO disminuida ya desde la infancia y el posterior riesgo de
fractura hacen interesante que, ademas de la medidas higiéni-
co-dietéticas, se busquen otras alternativas terapéuticas como los
bifosfonatos.
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