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Effektiv behandling af hyperkalcaemi
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Subkutan fedtnekrose (SCFN) er en sjelden kompli-
kation til neonatal asfyksi.

Karakteristisk opstér blalilla, indurerede og
smertefulde omrader svarende til truncus og ekstre-
miteter i de forste leveuger. Tilstanden kompliceres
ofte af hyperkalcaemi uger efter hudforandringerne
og kan let overses ved manglende kendskab, idet
symptomerne er uspecifikke (gylpetendens, darlig
trivsel, irritabilitet og utilpashed). Behandlingen har
hidtil veeret at gge den renale kalcium-clearance med
hydrering, furosemid og prednisolon.

SYGEHISTORIER

I. En sveert asfyktisk pige (fodselsveegt 4.500 g, nav-
lesnors-pH = 6,88, Apgar-score 5/1, 7/5, 8/10) blev
respiratorbehandlet i to dggn. Kramper blev behand-
let med fenemal.

Da hun var seks dage gammel, udviklede pigen
blargde, indurerede og smertefulde omrader pé ryg,
femora og overarme, hvilket var foreneligt med SCFN
(Figur 1). Fjorten dage herefter udviklede hun util-
pashed, fik opkastningstendens, obstipation og darlig
trivsel, som blev behandlet med sondeernering og
Movicol. Blikkontakt, motorik, tonus og reflekser var
normale.
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Subkutane fedtnekroser langs ryggen pa patienten i sygehistorie I.
Nekroserne blev behandlet med paracetamol og morfin.

Hyperkalcemi blev pavist i seksugersalderen
(Tabel 1). Ved forsgg pa udtrapning af prednisolon-
behandling recidiverede hyperkalcaemien, hvorfor
pamidronat 0,5 mg/kg X 11 tre dggn blev givet intra-
vengst med god effekt. Ni uger efter udviklede pigen
igen stigende serumkalcium og darlig trivsel. Forst
ved 28-ugers-alderen sds remission uden behandling.
Ultralyd af nyrer og lever var uden tegn pa kalcinose.

II. En sveert asfyktisk pige (fgdselsveegt 4.590 g,
Apgar-score 1/1, 5/5 og 8/10) udviklede i fgrste
levedggn kramper, der blev behandlet med fenemal.
Seks dage gammel blev hun irritabel og klynkende.
Dagen efter diagnosticeredes SCFN pa nederste
leenderyg, hgjre hofte og proksimale femur.

Da pigen var 29 dage gammel, blev hun gen-
indlagt med dehydratio, veegttab, obstipation og
hyperkalcaemi (Tabel 2). Pga. persisterende sveer
hyperkalcaemi blev behandling med furosemid og
rehydrering suppleret med pamidronat 1 mg/kg X 1
givet intravengst. Efter to infusioner blev hun hyper-
aktiv, irritabel, svedende, let hyperton og intermitte-
rende febril og havde let hypokalceemi, hvorfor
behandlingen blev seponeret.

Ultralyd af lever og nyrer viste ingen kalkudfaeld-
ninger.

DISKUSSION
SCFN hos nyfgdte er en sjelden, smertefuld inflam-
matorisk hudsygdom med et selvlimiterende forlgb
pa nogle maneder. Komplicerende hyperkalcaemi kan
ubehandlet fgre til kramper, hjerterytmeforstyrrelser,
hepatokalcinose og nefrokalcinose, hvorfor kendskab
til symptomatologi og behandling er vigtig.
Atiologisk antages det, at hypoksisk skade i
subkutant fedtvaev far fedt til at krystallisere med
efterfplgende granolumatgs inflammatorisk reaktion
[1]. Forhgijet triglycerid kan ses (som i sygehistorie
). Den komplicerende hyperkalceemi menes at opsta
pga. ekstrarenal 1-hydroxylering af 25-hydroxy-vita-
min D i de subkutane granulomatgse granuli, analogt
med andre granolumatgse sygdomme som sarkoidose
og tuberkulose [1, 2]. S-1,25-dihydroxy-vitamin D
var i overensstemmelse hermed forhgjet i syge-
historie L.
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Sygehistorie 1, biokemiske data og be- Alder, dage

handling. I?iokemiske referencevaerdier 2 a2 a3 79 o 108 155 200

er angivet i parentes. .
Serumtotalkalcium, mmol/l (2,15-2,70) 2,60 2,18 2,88 2,67 2,70 2,85
Serumkalciumion, mmol/I (1,22-1,35) 1,33 1,62 1,18 1,48 1,34 1,35 1,42 1,33
Serumfosfat, mmol/l (1,36-2,26) 2,41 3,80 1,98 2,23 1,80 2,12 2,02 1,91
Serum-basisk fosfatase, U/l (100-400) - - - - - - - 268
Serum-PTH, pmol/I (1,10-6,90) - <032 - <0,32 430 - 6,80 —
Serum-25-OH-vit. D, nmol/I (45-150) - - - - - - 66 -
Serum-1,25-DOH-vit. D, pmol/I (60-180) - - = 204 >400 - 194 =
Serumtriglycerid, mmol/I (0,46-1,86) - - - 2,50 - - - -
Vit. D-profylakse + +
Furosemid (0,5 mg/kg x 3) + + + +
Prednisolon (2 mg/kg/dag) + + +
Pamidronat (0,5 mg/kg x 13 dage) +

DOH = dihydroxy; OH = hydroxy; PTH = parathyroideahormon.

Intravengs pamidronatbehandling til hyper-
kalceemisk SCFN er en ny behandling, som kun er
beskrevet hos et lille patientantal [1, 3]. Virkningen
skyldes heemning af osteoklastaktiviteten i knogle-
veavet, sdledes at mindre kalcium frigives til blod-
banen. Pamidronat bgr gives som intravengs infu-
sion, da der er lav tarmabsorption [1].

Ved en dosis pé 0,5 mg/kg X 1 givet intravengst
i tre dogn beskrives hurtig normalisering af serumkal-
cium, som i sygehistorie I. Den dobbelte dosis fgrte i
sygehistorie II til bivirkninger. Hypokalcaemi har ikke
veret rapporteret ved doseringer pa 0,25 eller 0,5
mg/kg/dag tre, men recidiv af hyperkalceemien kan
som i sygehistorie I ses som et led i sygdommens
naturhistorie med persisterende hudforandringer
og forhgjet s-1,25-dihydroxy-vitamin D.

Modsat prednisolon og furosemid er behandling
med pamidronat associeret med en lav urin-kalcium-
udskillelse, hvor risikoen for nefrokalcinose mindskes
[3, 4], og da ogsa udeblev hos vores patienter.

Hos bgrn bruges pamidronat til at behandle
osteogenesis imperfecta, hvor pamidronat tales vidt-
gdende hos born under 20 méneder [5]. Eksperi-
mentelle indikationer er osteoporose som fglge af
cerebral parese og steroidbehandling ved f.eks. mor-
bus Crohn, og avaskuler caputnekrose.

Vores sygehistorier understgtter, at pamidronat i
doseringen 0,5 mg/kg X 11 tre dage kan anvendes til
behandling af hyperkalceemisk SCFN, maske endda
som f@rstevalg, og understreger vigtigheden af en
leengerevarende kontrol efter pamidronat, da hyper-
kalcemien kan remittere.
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Sygehistorie 11, biokemiske data og behandling. Biokemiske referencevzerdier er angivet i parentes.

Alder, dage

12 26 30 43 a7 55 79 155
Serumtotalkalcium, mmol/I 2,74 388 451 4,14 1,79 1,98 2,67 2,38
(2,10-2,55)
Serumkalciumion, mmol/I 1,35 1,71 194 1,91 0,98 1,13 1,35 1,33
(1,18-1,32)
Serumfosfat, mmol/I (1,6-3,1) - - - - 1,33 1,66 - -
Vit. D-profylakse +
Furosemid (0,5 mg/kg x 2) + + + +
Pamidronat +

(1,0 mg/kg x 1i 2 dage)
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