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RESUMO

A necrose gorda do tecido celular subcutaneo do recém-nascido € uma paniculite rara, transitéria e auto-limitada. Tipicamente apre-
senta evolugéo favoravel, contudo podem surgir complicagbes potencialmente graves. Apresenta-se um caso que evoluiu com hip-
ercalcémia e nefrocalcinose. A etiopatogenia da hipercalcémia é ainda pouco compreendida e a nefrocalcinose pode constituir uma
causa de doenca renal crénica. A monitorizagao regular dos valores de calcio sérico e urinario neste contexto é essencial, no minimo
até 6 meses apods a resolugdo das lesdes cutaneas, porque o diagndstico precoce e a terapéutica adequada constituem a Unica pos-
sibilidade de prevenir complicagbes mais graves.
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ABSTRACT
Subcutaneous fat necrosis of the newborn is an uncommon, transient and self-healing panniculits. This entity generally follows an
uncomplicated course, however there are rare and important complications. The authors present a case of a newborn with subcutane-
ous fat necrosis complicated by hypercalcemia and nephrocalcinosis. The pathogenesis of hypercalcemia is not fully understood and
the nephrocalcinosis can evolve to chronic kidney disease. Clinicians should be aware of subcutaneous fat necrosis as a possible risk
factor for hypercalcemia and patients should have serial serum and urinary calcium determinations for up to 6 months after the appear-
ance of the skin lesions. The early diagnosis and prompt treatment of hypercalcemia are essential to prevent severe complications.
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INTRODUGAO

A necrose gorda do tecido celular subcutaneo (NGS)
do recém-nascido (RN) é uma paniculite pouco frequen-
te, transitéria e auto-limitada, que surge até quatro sema-
nas apos o nascimento.™ Apesar da etiopatogenia desta
entidade ndo estar bem esclarecida, estao identificados
varios fatores de risco para a sua ocorréncia, nomeada-
mente complicagbes da gravidez (diabetes gestacional,
pré-eclampsia), complicagbes do parto (macrossomia,
trauma, asfixia) e intervengdes terapéuticas (hipotermia te-
rapéutica, hipotermia para cirurgia cardiaca)."® A evolugédo
€ habitualmente favoravel, mas podem surgir complicagdes
potencialmente graves, nomeadamente hipercalcémia, que
pode surgir tardiamente na histéria natural da doenga, até
seis meses apods aparecimento das lesdes cutaneas.®'" Os
doentes com hipercalcémia persistente podem desenvolver
calcificagdo metastatica em diferentes érgaos.® A nefrocal-
cinose pode surgir como complicagdo® e pode condicionar
evolugdo para doenga renal cronica (DRC). Descreve-se a
abordagem de um caso de NGS complicada por hipercal-
cémia e nefrocalcinose.

CASO CLiNICO

Recém-nascido do sexo feminino, com antecedentes
pessoais de gestagdo de termo, sem intercorréncias, parto
por cesariana por sinais de sofrimento fetal, com Indice de
APGAR ao 1°, 5° e 10° minuto de 3/6/6 respetivamente e
peso ao nascer de 4995 g. Transferida nas primeiras horas
de vida para um hospital central e universitario, tendo sido
submetida a hipotermia passiva durante o transporte, com
reaquecimento a chegada (tempo total de hipotermia seis
horas). Ao sétimo dia de vida (D7) surgiram lesdes cuta-
neas nodulo-papulares, eritematosas, dispersas no dorso,
regido glutea e membros superiores. O quadro clinico era
compativel com diagndéstico de NGS. Os valores séricos de
calcio (Ca(s)) permaneceram normais e a evolugao clinica
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Figura 1 - Rim direito com hiperecogenicidade a periferia das pi-
ramides renais traduzindo alteragdes de nefrocalcinose medular
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foi favoravel. Teve alta em D20, com os diagnésticos de en-
cefalopatia hipdxico-isquémica ligeira, hipertensdo pulmo-
nar persistente, miocardiopatia hipertréfica, sépsis precoce
e NGS; sob aleitamento artificial com leite adaptado for-
mula 1, sem suplementagdo com vitamina D. Reinternada
em D37 por hipotonia axial, dificuldade alimentar, reflexo
de sucgao fraco e reaparecimento de novas lesdes de NGS
acompanhadas de dor intensa a mobilizagdo. A avaliagao
analitica revelou hipercalcémia grave (Ca(s): 16,2 mg/dL
(Vr: 8,6-10,0); calcio sérico corrigido para a albumina séri-
ca: 17,2 mg/dL (Vr: 8,6-10,0); calcio ionizado: 2,15 mmol/L
(Vr: 1,13-1,32); calcio urinario (Ca(u)): 14 mg/dL (Vr: 6,7-
21,3); creatinina urinaria (Cr(u)): 4,3 mg/dL (Vr: 28-259); re-
lagao calcio/creatinina urinaria 3,3 (N < 0,8); fésforo sérico
(P(s)): 4,8 mg/dL (Vr:2,5-6,0) e PTH 28,2 pg/ml (Vr: 14-72)).
N&o foi feito o doseamento da 1,25 (OH), Vitamina D. Os
exames imagioldgicos efetuados para pesquisa de calcifi-
cagdes metastéticas incluiram uma ressonancia magnética
cranio-encefalica e ecocardiograma que nao evidenciaram
a presenca de calcificagdes. A ecografia renal e vesical re-
velou “(...) presenga de sinais de nefrocalcinose medular
bilateral e litiase no seio renal esquerdo com calculo medin-
do cerca de 4,5 mm (...)" (Fig.s 1,2). A terapéutica instituida
para controlo da hipercalcémia incluiu hidratagdo endove-
nosa, leite especial com aporte de calcio de acordo com
a dose minima diaria recomendada em funcao da idade,
diurético expoliador de calcio (furosemida 0,9 mg/Kg/dia)
e prednisolona (1 mg/Kg/dia). A corticoterapia foi mantida
durante 20 dias e a evolugéo foi favoravel. Verificou-se uma
normalizagdo do valor de Ca(s) total (10,8 mg/dL) e da rela-
¢ao calcio/creatinina urinaria (0,5 mg/mg). Aos dois anos de
idade, apresenta-se com lesdes cutaneas fibréticas cicatri-
ciais, dispersas no dorso e membros (Fig. 3). Analiticamen-
te mantém funcao renal normal (DFG: 86,5 ml/min/1,73 m?
‘Férmula de Schwartz), Ca(s): 10 mg/dL, P(s): 4,9 mg/dL,
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piramides renais traduzindo alteragdes de nefrocalcinose medular
e litiase no seio renal esquerdo com cerca de 4,5 mm
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Figura 3 - Lesdes cutaneas fibréticas cicatriciais secundarias a ne-
crose gorda subcutanea

relagdo calcio/creatinina urina: 0,39 (N < 0,5) e PTH: 22,0
pg/mL. A ecografia renal mantém sinais de nefrocalcinose
medular sobreponivel, sem sinais de litiase. Mantém acom-
panhamento multidisciplinar.

DISCUSSAO

A NGS foi descrita pela primeira vez em 1926 por Har-
rison e McNee.® Surge habitualmente em recém-nascidos
de termo, apesar de poder afetar recém-nascidos pré-ter-
m0_1,6.11

O diagnéstico é clinico e caracteriza-se pelo apareci-
mento de nédulos e/ou placas subcutaneos eritemato-vio-
laceos, de consisténcia dura, dolorosos, com localizagao
predominante nas proeminéncias 6sseas do dorso, bragos,
coxas, regido glutea e face."*® O exame anatomopatoldgi-
co das lesées, por biépsia ou citologia aspirativa, ' permite
a confirmacé&o do diagndstico e é caracterizado por necrose
dos adipécitos, com cristais eosinofilicos em disposicao
radial, e infiltrado inflamatério composto por granulomas
de histiocitos, células gigantes multinucleadas, neutréfilos
e alguns linfécitos. O principal diagndstico diferencial a ser
estabelecido é com o esclerema neonatal."®

Neste caso o diagnostico foi clinico, considerando as
caracteristicas e localizagao das les6es. Habitualmente a
NGS tem resolugdo espontanea, mas podem surgir compli-
cacdes como trombocitopénia, hipoglicémia e hipertriglice-
ridémia, em regra transitérias." A hipercalcémia é a compli-
cacdo que devera exigir maior atencéo pela sua gravidade,
ocorrendo em 28-69% dos casos.® Manifesta-se no lactente
de forma inespecifica, nomeadamente por letargia, irritabili-
dade, hipotonia, vomitos, poliuria, polidipsia, desidratagéo,

obstipagdo e ma progressao estaturoponderal,’ pelo que
requer elevado indice de suspei¢do. No caso clinico, os
sintomas e sinais de hipercalcémia estavam presentes a
data do reinternamento e a avaliagdo analitica confirmou
esta complicagéo.

A teoria etiopatogénica da hipercalcémia mais aceite,
prop6e uma produgéo ectdpica de 1,25 (OH), vit.D3 pelo
infiltrado inflamatdrio presente nas lesées granulomatosas
da NGS (e outras doengas granulomatosas como sarcoi-
dose ou tuberculose), responsavel pela estimulagdo da
absorcdo intestinal de calcio.®>*'° Esta demonstrada uma
expressao aumentada da enzima 1a-hidroxilase, respon-
savel pela hidroxilacdo de 25 (OH)D3 em 1,25 (OH),D3,
no infiltrado inflamatério de doengas granulomatosas como
a NGS, apesar desta ser expressa predominantemente no
rim.2

Aproximadamente 30% dos doentes com hipercalcémia
persistente e ndo corrigida desenvolvem nefrocalcinose,
podendo ainda ocorrer calcificagdo metastatica de outros
6rgdos ou sistemas."58°

O controlo da hipercalcémia requer hidratagdo endove-
nosa, restricdo do aporte de calcio e de vitamina D e diu-
réticos da ansa (expoliadores de calcio). A corticoterapia,
a calcitonina e os bifosfonatos s&o alternativas nos casos
graves e refractarios.41°

Os autores alertam para a importancia da monitori-
zagao regular (quinzenal)® dos valores de célcio sérico e
urinario, no minimo até seis meses apds a resolugdo das
lesdes inflamatdrias cutaneas. A suplementagdo com vita-
mina D deve ficar suspensa nos primeiros seis meses de
vida e sempre que detetada hipercalcémia ou complica-
¢Oes associadas, pelo risco iatrogénico de agravamento da
hipercalcémia.

Os casos de nefrocalcinose descritos na literatura apre-
sentaram resolugdo nos primeiros 24 meses,® no entanto
ha possibilidade de evolugéo para DRC.

CONCLUSAO

A hipercalcémia é uma complicagcdo da NGS, por vezes
tardia. A monitorizacéo regular dos valores de calcio sérico
e urinario é essencial, no minimo até seis meses apds a
resolucdo das lesdes cutaneas, porque o diagndstico pre-
coce € a terapéutica adequada constituem a Unica possibi-
lidade de prevenir complicagdes mais graves. A hidratacéo,
o controlo do aporte de calcio e a interrupgéo da suplemen-
tagdo com vitamina D podem ajudar a minimizar os efeitos
da hipercalcémia. A terapéutica farmacoldgica é necessaria
em alguns casos.
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