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La lipodistrofia es una enfermedad que se caracteriza por la pérdida de grasa
corporal en forma total o parcial, y otra de las caracteristicas es que puede ser congénita
0 adquirida a lo largo de la vida.

La pérdida de grasa corporal provoca el desarrollo de alteraciones metabdlicas
severas que desencadenan diabetes mellitus (DM), hipertrigliceridemia con la
consecuente pancreatitis, enfermedad hepatica progresiva y severa y enfermedad
cardiovascular temprana, comorbilidades que modifican drasticamente la expectativa de
vida de las personas que la padecen.

El déficit de tejido adiposo implica disminucién de leptina, adipocitoquina
necesaria para el metabolismo de los hidratos de carbono, de lipidos y oxidacion de
grasas. En los pacientes con lipodistrofia no contar con dichos mecanismos implica que
los acidos grasos que no pueden oxidarse, se acumulen en organos ectopicos
generando las multiples patologias antes mencionadas.

El objetivo primordial es dar a conocer las dificultades diagnosticas de las
lipodistrofias parciales familiares, dado que son las mas frecuentes dentro del marco de
las enfermedades “poco frecuentes” para evitar el diagnostico tardio y las multiples
complicaciones.

Hoy contamos con diversas alternativas de tratamiento, ademas del tratamiento
especifico con leptina que conocemos que revierte o estabiliza las patologias
enumeradas, logrando un buen control de la DM, en algunos casos con la necesidad de
suspender la insulina, mejora la pérdida de proteinas por orina caracteristica de la
enfermedad renal, revierte la enfermedad hepatica, y estabiliza los niveles de
triglicéridos impidiendo la generacion de pancreatitis que también es una situacion
clinica grave en este grupo de pacientes. Hay multiples datos en la bibliografia
internacional de pacientes con lipodistrofia, tanto parcial o generalizada, en tratamiento
que demostraron la eficacia y seguridad de la sustitucion con leptina, razén por la cual
todo paciente con dicha patologia y con situaciones clinicas que lo ameritan deberia
recibir el tratamiento adecuado.
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Lipodystrophy syndromes (LD) are a rare and heterogeneous group of diseases
characterized by the loss of adipose tissue and metabolic complications. LD is
traditionally classified into four principal subtypes based on etiology (genetic or acquired)
and distribution of fat loss (generalized, affecting the whole body, or partial, affecting
regions of the body): congenital generalized LD (CGL), acquired generalized LD (AGL),
familial partial LD (FPLD), and acquired partial lipodystrophy (PL)

LD is associated with metabolic abnormalities such as hypertriglyceridemia, fatty
liver, and insulin resistance, which can lead to end-organ complications including,
episodes of acute pancreatitis, proteinuria, renal failure, and cardiovascular disease, with
negative impact on life expectancy. .

The aim of my talk is to recognize patients with FPLD, the most frequent in this
group of rare diseases.

Today we have specific therapies to reverse metabolic abnormalities and improve
quality of life.
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