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Nado6 d'l mes de vida que consulta per aparicidé de
tumoracions a la part proximal de les extremitats supe-
riors, acompanyada d’un augment de la irritabilitat les
darreres 48 hores. No presenta febre ni cap altra
simptomatologia acompanyant.

Com a antecedents perinatals, la mare no refereix con-
sum de toxics, medicaments, ni cap complicacié du-
rant 'embaras. El pacient és nascut a terme, a les 39
setmanes, per cesaria urgent per sospita de pérdua de
benestar fetal, amb un Apgar de 7 al minut de vida i de
9 als cinc minuts, i requereix estimulacio, sense venti-
lacio, amb pressid positiva. El pH de cord¢ arterial va
constatar una perdua de benestar fetal lleu amb un pH
de 7,12 i un excés de bases de —11,7. antropometria
al naixement és normal i presenta una evolucié co-
rrecta. Rep lactancia mixta des del naixement.

En I'exploraci6 a urgéncies s’aprecien multiples noduls
de consisténcia tova a la part proximal de tots dos
bracos i a la zona escapular, amb canvi de coloracié
de la pell eritematosa violacia a nivell paravertebral es-
querre (Fig. 1).

Es fa una analisi sanguinia, que mostra hemograma,
glucosa, sodi, potassi, clor, funcié renal i hepatica nor-
mals; la proteina C reactiva és negativa. Destaca una
discreta hipercalcémia amb calci séric 11,11 mg/dl
(8,4-10,8) i ionic 1,32 mmol/L (1,15-1,3), 25-hidroxivi-
tamina D insuficient (12 ng/ml) i elevacié de la 1,25-
dihidroxivitamina D 106 pg/ml (19,9-79,3), i la resta de
parametres del metabolisme fosfocalcic normals (PTH
21 pg/ml, fosfor 5,9 mg/dl, fosfatasa alcalina 288 UI/L,
magnesi 2 mg/dl). A més, presenta colesterol total i
fraccions normals amb hipertrigliceridemia de 205 mg/
dl (40-150). L'estudi es completa amb una ecografia de
parts toves en qué destaquen zones d’engruiximent i
hiperecogenicitat del teixit cel-lular subcutani d’entre
0,11 1,2 cm de gruix.

Finalment es fa una biopsia diagnostica (Fig. 2).
Quin és el seu diagnostic?

Fig. 1. Noduls
eritematosos
subcutanis a la zona
proximal del brag, la
zona escapular i
l'esquena.

Fig. 2. Biopsia cutania amb tincié d’hematoxilina-eosina a x20 i x200
augments. A) Fragment cutani revestit per una epidermis sense altera-
cions destacables. B) El teixit cel-lular subcutani presenta uns septes
conservats. Al lobel s’aprecia un marcat component inflamatori de
caracter mixt amb presencia predominant de limfocits, histiocits i
cel-lules gegants multinucleades. S'observen alguns polimorfonuclears
eosinofils i zones amb necrosi grassa (fletxes).
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Maldonado MC i col:ls.

Discussio

Les troballes cliniques, analitiques (hipertrigliceridémia,
hipercalcemia i elevacio de la 1,25-dihidroxivitamina D)
i ecografiques (engruiximent i hiperecogenicitat del teixit
cel-lular subcutani) sén compatibles amb necrosi grassa
subcutania (NGS). La biopsia de la lesié confirma el
diagnostic (Fig. 2).

Donada la presencia de lleu hipercalcemia, es decideix
retirar la suplementacié amb vitamina D i es fan controls
clinics i analitics periodics. Se sol-licita ecografia abdo-
minal, que descarta la preséncia de litiasis renals i ne-
frocalcinosi. Als 3 mesos de vida desapareixen les le-
sions i, als 7 mesos, es normalitzen les xifres de calci,
d’'1,25-dihidroxivitamina D i de triglicerids, per la qual
cosa és donat d’alta.

Diagnostic final: Necrosi grassa subcutania.

Comentari

L'NGS del nounat és una panniculitis poc comuna ca-
racteritzada per la formacié de plaques o noduls erite-
matosos, durs, de localitzacié subcutania, en zones on
predomina el greix marré ! (part superior de I'esquena,
bracos, galtes, natges i cuixes), encara que es pot trobar
en altres zones del cos?. Normalment apareix durant les
primeres 4 setmanes de vida en nounats a terme o post-
terme que presenten certs factors materns i perinatals
precipitants 14, els més rellevants dels quals es des-
criuen a la Taula I. Els més reconeguts sén la hipoxia o
I'estrés perinatal 12, i la hipotérmia terapeutica per as-
fixia neonatal és un factor de risc addicional.

La seva patogénesi continua sent dubtosa. Una hipotesi
proposa que qualsevol estres neonatal o fetal pot interfe-
rir en la perfusié sanguinia correcta del teixit gras, creant
un ambient d’hipdxia i hipotérmia que es creu que porta
a necrosi i inflamaci6. A més, la hipodermis del nounat
conté gran quantitat de greixos saturats (palmitic i es-
tearic) que tenen un punt de fusio elevat, fet que predis-
posa a la cristal-litzacio a baixes temperatures 3 °.

Per al diagnostic, cal una sospita basada en els signes
clinics i 'antecedent de patiment fetal o de malaltia ma-
terna. Tot i aixi, cal dur a terme un diagnostic diferencial
amb diverses patologies, entre les quals destaca
I'esclerema neonatorum o dels nadons #°. L'esclerema
dels nadons és una panniculitis poc frequent i tipica del
nounat preterme. Es tracta d’'una malaltia sistemica greu
amb una evoluci6é desfavorable i una taxa de mortalitat
elevada. Es caracteritza per lesions cutanies generalitza-
des en forma d’induracié difusa en comptes de noduls, i
la seva histologia es diferencia principalment per
I'absencia d'infiltrat granulomatos. Les diferencies en la
historia clinica, I'exploraci6 fisica i els resultats de la biop-
sia sOn claus per tal de distingir aquestes dues entitats.

La ressonancia magnetica i I'ecografia poden ser utils en
I'avaluacio de les lesions 3, ja que poden mostrar signes
compatibles amb necrosi grassa. Si el diagnostic és
dubtds, una biopsia de pell pot proporcionar una confir-
macié histopatologica.

En la majoria dels casos es tracta d’una entitat benigna i
autolimitada a les primeres setmanes o mesos de vida,
sense sequeles cutanies i només en pocs casos es pot
desenvolupar una calcificacio dins les lesions o evolucio-
nar a butllofes amb liquid, cicatrius o atrofia cutania 3.

Tot i la benignitat de les lesions, el reconeixement
d’'aquesta entitat és important ja que els nounats afec-
tats requereixen seguiment per detectar hipercalcemia

TauLa l

Factors de risc de necrosi grassa subcutania

Factors materns

Diabetis gestacional
Farmacs durant la gestacio

Factors perinatals

Prolapse del cordé umbilical
Despreniment de placenta
Aspiracio de meconi (blocadors del calci)
Asfixia perinatal Abus de cocaina
Encefalopatia hipoxica isquemica | Mare fumadora
Hipotérmia terapéutica Incompatibilitat Rh
Seépsia neonatal Preeclampsia

Hipoglucemia Hipotiroidisme matern
Anémia Dislipemia familiar
Trombocitosi

Acidosi lactica
Traumatismes locals

(reportada en el 25-56% dels nounats afectats) 3 i altres
possibles complicacions associades, com ara trombo-
citopénia, elevacio dels triglicerids, anemia o hipogluce-
mia. En la majoria dels casos aquestes alteracions s6n
lleus i transitories 3 ©.

La hipercalcemia pot ser asimptomatica o presentar-se
amb irritabilitat, letargia, hipotonia, anoréxia, vomits,
deshidratacio, estrenyiment, estancament pondoestatu-
ral, politiria o polidipsia *® i portar a serioses complica-
cions agudes, com parada cardiaca o fallada renal, o
croniques, com calcificacions metastatiques en altres
teixits (cutani, ossi, cerebral, pericardic o gastric) 5. La
nefrocalcinosi s'observa sovint, perd generalment no
causa disfuncio renal significativa 3.

Com que I'NGS és un quadre autolimitat, el maneig esta
enfocat en la cerca i el tractament de les possibles com-
plicacions. Per aix0 és necessari sol-licitar hemograma,
glicemia, perfil lipidic i calcémia junt amb ecografia ab-
dominal, i fer seguiment fins a 6 mesos després de la
resolucio de les lesions, a més de recomanar calcémia
setmanal o bisetmanal durant almenys 6 mesos, tal com
proposen Del Pozzo-Magafia i Ho en la seva revisio .

El dolor pot apareixer en el 25% dels casos i requereix
d'un tractament analgesic apropiat 3. En cas d’hiper-
calcemia associada, aquesta es tracta amb restriccié de
suplements de calci i vitamina D, aixi com amb hiperhi-
dratacié amb liquids endovenosos i ditrétics de la nansa
(furosemida), si cal. En casos més greus es poden utilit-
zar corticoides i bifosfonats sistemics per disminuir la
resorcio 0ssia i ajudar a controlar la hipercalcémia asso-
ciada a 'NGS 34,

L'NGS és una entitat poc frequent i benigna, pero és
important fer un diagnostic correcte per tal de poder
prevenir i tractar I'aparicié de possibles complicacions.
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