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Resumen

La necrosis grasa subcutanea es una entidad in-
frecuente caracterizada por lesiones cutaneas cir-
cunscritas, que aparece en las primeras semanas
de vida. Generalmente tiene un curso benigno pero
puede asociar complicaciones como hipercalce-
mia, siendo ésta la mas grave. Presentamos el caso
de un lactante con hipercalcemia grave secundaria
a necrosis grasa subcutanea inusualmente exten-
sa, describiendo la actitud diagnostico-terapéutica
seguida y discutiendo los factores que han podido
precipitarla.
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Abstract

Subcutaneous fat necrosis of the newborn is a rare
condition characterized by circumscribed skin le-
sions. It appears in the first weeks of life. Normally
it has a benign course but it can have associated
complications, being hypercalcemia the most seve-
re one. We present the case of a newborn with seve-
re hypercalcemia secondary to unusually extensive
Subcutaneous fat necrosis, describe the diagnostic
and therapeutical management, and describe the
factors that may have precipitated it.
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INTRODUCCION:

La necrosis grasa subcutanea (NGS) es una pani-
culitis lobulillar de presentacion infrecuente. Apare-
ce en las primeras semanas de vida, siendo mas
frecuente en neonatos a término o post-término,
que presentan determinados factores condicionan-
tes (1234 Se han descrito diversas complicaciones
asociadas siendo la hipercalcemia la mas frecuente
y grave. El conocimiento de esta entidad permitira
su pronto reconocimiento evitando, con la vigilan-
cia y/o tratamiento, consecuencias potencialmen-
te graves. Nos parece en este sentido importante
aportar nuestra observacion clinica caracterizada
por un cuadro de afectacion especialmente intenso
y asociado a una hipercalcemia grave.

CASO CLIiNICO

Varén de 37 dias de vida que acude a urgencias
por un cuadro de deshidratacién, pérdida del 12%
de su peso en 10 dias y aparicion de unas llamati-
vas lesiones cutaneas. Como antecedentes desta-
can el haber sido fruto de una gestacion controla-
da, con parto eutécico a las 40+2 SG, presentando
un APGAR 5/7, un pH en sangre de cordén de 7,03,
y un cuadro de aspiracion meconial y distrés respi-
ratorio secundario a éste que motivo su ingreso en
UCIN precisando intubacion, ventilacion mecanica,
agentes inotropos y antibioterapia endovenosa. En
el periodo neonatal precoz se objetivaron episodios
de hipoglucemia en dos ocasiones, corrigiéndose
con la administracion de suero glucosado y no re-
pitiéndose posteriormente. durante su estancia en
UCIN, presentd movimientos mioclénicos por lo que
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se inicio tratamiento con Fenobarbital, que se pudo
suspender progresivamente, al no mostrar nuevos
episodios. Inicialmente se objetivaron marcado-
res de asfixia elevados en la analitica sanguinea
(lactico 62.2mg/dl, CPK 4782U/I, CKMB 588 U/l y
LDH 9507) e iméagenes ecogréficas compatibles
con encefalopatia hipdxico-isquémica. El paciente
evolucion6 de manera favorable clinica, analitica y
ecograficamente, estando estas situaciones norma-
lizadas al alta, contando con 24 dias de vida.

A su llegada a urgencias el paciente presenta un
aceptable estado general con una deshidratacion
clinicamente moderada. En la exploracion fisica
destaca una induracion difusa y dolorosa en espal-
da, gluteos y zona proximal de las extremidades. En
la cara, zona mandibular y tronco, asocia entre 20 y
30 nodulos subcutaneos de 0,5 x 1 cm no eritema-
tosos y de consistencia dura (Figura 1). En la ana-
litica sanguinea destacan unos niveles plasmaticos
muy elevados de calcio de 21,9 mg/dL (calcio ioni-
co de 5,7 mg/dL). Ante los diagnésticos de hiper-
calcemia, deshidratacion y la presencia de placas
subcutaneas, se sospecha de NGS e hipercalce-
mia secundaria. Se realizan un ECG, objetivandose
una importante depresion del segmento ST (Figu-
ra 2) y una ecocardiografia donde se observa una
alteracion de la relajacion del ventriculo izquierdo,
sin otros hallazgos. La ecografia renal evidencia ne-
frocalcinosis que persiste al alta. Ingresa en UCIP
para monitorizacion e inicio del tratamiento. Ante
la elevada concentracion plasmatica de calcio que
obligaba a iniciar el tratamiento sin demora y la falta
de consenso en el tratamiento de la hipercalcemia
secundaria a NGS en la bibliografia, se decidié tra-
tar segun la pauta habitual en nuestro servicio que
consiste en hiperhidratacion, furosemida y corticoi-
des.

Figura 1. Aspecto distréfico con lesiones nodulares
a nivel costal.

Entre las pruebas complementarias realizadas des-
tacan una elevacion de la 1,25-dihidroxivitamina D3
y una PTH indetectable. Posteriormente se realiza
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Figura 2. Electrocardiograma (derivaciones C1-C8).

la biopsia de una de las lesiones observandose un
infiltrado inflamatorio granulomatoso y la presencia
de hendiduras en forma de aguja y de disposicion
radial en el citoplasma de los adipocitos y de las
células gigantes multinucleadas compatible con
NGS (Figura 3). Este resultado junto con la presen-
tacion clinica del caso, nos orienta a una NGS a
pesar de la inusual extension de la misma.
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Figura 3. Tincién de hematoxilina-eosina x 400.

Es dado de alta a los 52 dias de vida, con valo-
res de calcio de 11 mg/dl, en pauta descenden-
te de corticoides. Las lesiones han involucionado
progresivamente hasta desaparecer a los 4 meses
de vida. Actualmente, esta en seguimiento en las
consultas externas de endocrinologia y nefrologia
infantil por la persistencia de nefrocalcinosis.

DISCUSION

La NGS es una paniculitis lobulillar transitoria poco
frecuente que ocurre generalmente en neonatos, a
término o post-término, que presentan determina-
dos factores condicionantes maternos, neonatales
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FACTORES MATERNOS

FACTORES INTRAPARTO

FACTORES NEONATALES

Diabetes gestacional (12345
Preeclampsia (12345
Farmacos, cocaina (145

Asfixia perinatal (23
Aspiracién meconial (-2
Hipoxemia(@49)
Hipotermia(':2349)
Hipoglucemia®
Infecciones“®
Traumatismos locales (1349

Anemia®
Trombocitosis®

Figura 1. Factores condicionantes.

y/o asociados al estrés intraparto (Tabla 1) 234,
La etiopatogenia de esta entidad es aun desconoci-
da. Se postulan diversas teorfas, siendo la hipodtesis
mas aceptada que el estrés neonatal o fetal con-
duce a una hipoperfusion y enfriamiento del tejido
graso subcutdneo que causa necrosis e inflama-
cion granulomatosa “9),

Las manifestaciones cutaneas tipicas son la pre-
sencia de placas induradas y nédulos subcutaneos
localizados en espalda, gluteos, hombros y mejillas.
Se desarrollan generalmente en las primeras seis
semanas de vida y suelen regresar de forma es-
pontanea sin secuelas ®, aungque en algunos casos
pueden devenir en atrofia subcutéanea ©®. Los ha-
llazgos histoldgicos caracteristicos son necrosis de
los adipocitos subcutaneos e infiltrado inflamatorio
granulomatoso extenso (. El principal diagndéstico
diferencial de la NGS es el esclerema neonatorum
(EN). Las diferencias en la historia clinica, la ex-
ploracion fisica y los resultados de la biopsia nos
ayudaran a distinguir estas dos entidades . EI EN
es una paniculitis de evolucion desfavorable que
aparece la primera semana de vida en prematuros
gravemente enfermos ©. Se caracteriza por lesio-
nes cutaneas generalizadas en forma de induracion
difusa, y su histologia se diferencia principalmente
de la NGS por la ausencia de infiltrado granuloma-
toso .

Se han descrito diversas complicaciones de la
NGS: hipercalcemia®+9, hipoglucemia®®, trombo-
citopenia @49, hipertrigliceridemia®+% y anemia®.
La hipercalcemia es la complicacion mas grave y
aparece frecuentemente al inicio de la resolucion
de la NGS, aunque puede presentarse hasta 6 me-
ses después (158 Existen diferentes teorias que
explican su aparicion, siendo la méas aceptada la
produccion extrarrenal no regulada de 1,25-di-
hidroxivitamina D3 por los macréfagos del tejido
granulomatoso, que producira un aumento en la ab-
sorcioén intestinal de calcio (1249, La hipercalcemia
puede producir letargia, irritabilidad, hipotonia, vo-
mitos, deshidratacion, estrefiimiento, poliuria, poli-
dipsia, fallo de medro y calcificaciones secundarias
(renales, cutaneas, 6seas, cerebrales o gastricas)
(24589 Si no se corrige puede conducir a situacio-
nes de riesgo vital como fallo renal, convulsiones o
parada cardiaca.

Por el momento no existe una pauta de tratamien-
to aceptada universalmente. Las lesiones cutaneas
requieren Unicamente tratamiento sintomatico, y las
medidas clasicas para el tratamiento de la hipercal-
cemia incluyen hidratacion, dieta pobre en calcio y
vitamina D, corticoides y furosemida, aunque pare-
ce que con estas medidas (las Unicas disponibles
hasta la fecha fuera de ensayos terapéuticos), la
disminucién de los niveles de calcio es lenta y no
modifica el curso natural de la enfermedad. Ade-
mas, se ha asociado el uso de furosemida y glu-
cocorticoides a un aumento de la excrecion renal
de calcio y un riesgo aumentado de nefrocalcinosis
(9). Se han utilizado bifosfonatos, especialmente
pamidronato, para disminuir la reabsorcion 6sea,
con resultados exitosos (9,10,11), proponiéndose
en algun caso el uso del mismo como tratamiento
de primera linea (9) . Ante el riesgo que supone la
hipercalcemia mantenida, se recomienda, ademas
de tratamiento sintomatico, seguimiento hasta pa-
sados seis meses de la desaparicion de las lesio-
nes cutaneas.

CONCLUSIONES

La NGS es una entidad poco frecuente de curso be-
nigno que generalmente se limita a las lesiones sub-
cutaneas.Excepcionalmente puede asociar compli-
caciones como hipercalcemia. A pesar de lo inusual
de su presentacion, la potencial gravedad de sus
complicaciones es el motivo por el que los profe-
sionales sanitarios debemos conocer esta enferme-
dad, para poder diagnosticarla a tiempo y prevenir
y tratar sus complicaciones cuando sea preciso.
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