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SUMMARY
A rare case of Barragquer-Simon Syndrome.

We describe a rare case of cefalothoracic pro-
gressive lipodystrophy  (Barraguer-Simon syndro-
me) we observed in a 16 years old girl.

This desease generally appears, mainly in fe-
males, in childhood or in preadolescence. It
progressively causes the disappearence of hypo-
dermic fat tissue in the upper part of the body
with a noterworth antiasesthetical result. Elio-
logy is unknown and pathogenesis is still under
debate. Differential diagnosis is to be made
within the group of lipodistrophies,

The young girl of whom we report has been
treated with multiple fat injections of the face
during different procedures. Results have been
satisfactory both for the patient and for the
SUrgeon.

In this paper we discuss the advantages of
this technigque in the management of localized
minus of facial and body subcutaneous tissues.
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INTRODUZIONE

Descriviamo un caso di lipodistrofia in
una ragazza, presentatasi alla nostra os-
servazione all’etia di 16 anni, che abbiamo
trattato con la tecnica del lipofilling.

ANAMNESI LD ESAME OBIETTIVO

La paziente ha mostrato uno sviluppo
normale fino all’etd di circa tre, quattro
anni.

A quell’epoca si & cominciato a notare
un progressive dimagrimento della meta
supcriore del corpo, e soprattutto del
viso, che contrastava sempre di pitt con
["aspetto florido dei glutei e degli arti
inferiori.

La situazione & rimasta stazionaria fino
alla pubertid, epoca di ripresa evolutiva
del processo, dopodiché il quadro si &
ulteriormente demarcaro: il pannicolo a-
diposo del viso ¢ andato progressivamen-
te riducendosi fino a conferirgli un aspet-
to scheletrico: la regione zigomatica &
priva della naturale proiezione, la regione
ceniena si presenta profondamente inca-
vata e il solco naso-genieno & notevolmen-
te approfondito. La pelle del viso risulta
in eccesso rispetto alla sua funzione di
copertura del contenuto sottostante. An-
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che dal torace, dal dorso, dagli arti supe-
riori e dall’addome & scomparsa ogni trac-
cia di adipe; persino le mammelle sono
costituite esclusivamente da tessuto ghian-
dolare.

Un’Eco tissutale ha dimostrato una mar-
cata atrofia dell’adipe sottocutaneo varia-
bile a seconda dei distretti.

I dati precisi attestano: 3 mm di spes-
sore nelle zone periauricolari destra e si-
nistra; 1,6 mm in zona sottoclaveare sini-
stra ¢ 1,8 mm a destra; 0,4 mm nella zo-
na sottocostale laterale sinistra ¢ 0,4 mm
in quella destra; 0,9 mm nelle zone del
m. retto sinistro ¢ destro; 3 mm nella zo-
na del monte di Venere; 6,9 mm nella zo-
na del gluteo sinistro e 5,6 mm a destra;
12,6 mm nell’interno coscia sinistro e 9,1
mm a destra.

Gli arti inferiori risultano per contro
normalmente sviluppati anche nella loro
componente adiposa, mostrando anzi una
discreta ipertrofia della stessa, diffusa sul-
lintero arto (gluteo, coscia, ginocchio,
polpaccio, caviglia).

Lo screening ematochimico della pa-
ziente attesta 1'assenza di alterazioni nei
risultati delle analisi effettuate, presen-
tando un quadro metabolico generale per-
fettamente normale.

Gli unici valori che si discostano dalla
normaliti risultano essere i livelli di cole-
sterolo totale) 95 mg/dl. v.n. = 74-172
mg/dl}.

Radiografie del capo, del collo e del to-
race, eseguite nelle proiezioni standard,
mostrano un normale sviluppo della strut-
tura ossea (persiste peraltro una scarsa
pneumatizzazione delle cavitd paranasali).
La xeroradiografia del capo conferma que-
sta diagnosi e inoltre attesta I'assenza di
alterazioni delle parti molli, anche in rela-
zione alle difficolta tecniche di effettuare
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incidenze tangenziali per sovrapposizione
di campi ossei.

Elettromiografie eseguite su alcuni mu-
scoli facciali bilateralmente attestano 1'as-
senza di segni elettrici di sofferenza della
massa muscolare. I muscoli esaminati so-
no: l'orbicolare dell’occhio, il quadrato e
I'orbicolare del labbro superiore, il trian-
golare del mento.

La paziente riferisce di aver sempre se-
euito una dieta abbondante, wvariata e
completa.

DIAGNOST DIFFERENZIALE

In base all’anamnesi raccoita, all’esame
obiettivo e alle indagini strumentali & sta-
ta posta diagnosi di lipodistrofia parziale
progressiva di tipo cefalo-toracico, o sin-
drome di Barraquer-Simon.

Diconsi lipodistrofie le patologie che
portano ad atrofia del tessuto adiposo sot-
tocutaneo. Fino a non molti anni fa ve-
nivano tutte riunite sotto il termine di
« diabete lipoatrofico », ed & solo dell'ul-
timo decennio la proposta di una classi-
ficazione che riconosca a ciascuna forma
la propria individualita gnoseologica.

Le lipodistrofie si dividono in: genera-
lizzate, parziali, localizzate. La sindrome
di Barraquer-Simon & una rara forma di
lipodistrofia parziale acquisita, ad eziolo-
gia ignota e sulla cui patogenesi si fanno
solo ipotesi.

Insorge generalmente trai 5 e i 15 an-
ni e nella mageior parte dei pazienti fa
seguito ad una affezione acuta (morbillo,
parotite, tonsillite recidivante). T bilate-
rale e simmetrica nel 90% dei casi, coin-
volge inizialmente sempre il viso, dove
pud rimanere localizzata per anni oppure
subito progredire a coinvolgere gli arti
superiori e il tronco fino all’addome, ove
comunque sempre si ferma. Si presenta
in due modi: con ipertrofia del tessuto



sottocutaneo adiposo della meta inferiore
del corpo (tipo Laignel-Lavastine e Viard)
oppure senza (tipo Weir-Mitchell ),

La maggior parte dei pazienti colpiti
da tale sindrome presenta ipocomplemen-
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Fig. 1. — La paziente a 11 mesi: la situa-
zione & ancora normale,

Fiz. 2. — La paziente a 2 anni ¢ 4 mesi:
situazione ancora normale.

Fig. 3. — La paziente a 10 anni: si denota
o svuotamento del viso,

temia con attivazione della via alternati-
va del Complemento (diminuzione di C3
sierico) e presenza di Fattore Nefritico
(C3NeF) nel sangue. In una notevole
parte di ql_u:si'i soggelll concomita una
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Fig. 4. — La paziente a 16 anni, situazione preoperatoria. Di fronte,

Fig. 5. -

glomerulonefrite  membrano-proliferativa
di tipo 1I, anche clinicamente inapparente
(dimostrata con biopsia renale percutanea
e visualizzazione in Microscopia Elettro-
nica di ispessimenti omogenel nelle mem-
brane basali, classificati come depositi di
C3 all'Tmmunofluorescenza). La presen-
za di C3Nel nel sangue ha fatto nascere
Pipotesi di una malattia autoimmune di-
retta contro la C3-convertasi della via al-
terna. Questo predisporrebbe ad infezio-
ni virali responsabili (tramite attivazione
dei meccanismi immuni) della lipodistro-
fia e della glomerulopatia.

Esistono peraltro anche pazienti con se-
gni clinici di patologia renale ma con
sierologia normale e pazienti con altera-
zioni sieriche e renali ma senza lipodi-
strofia.

La relazione tra diminuzione di C3 sie-
rico, presenza di C3NeF, glomerulonefri-
te ¢ lipodistrofia pertanto non & chiara.
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La paziente a 16 anni: situazione preoperatoria. Di lato.

La glomerulopatia pud essere precipi-
tata dall’uso di pillole anticoncezionali,
gravidanze, uso dei derivati ergotaminici.

Questi dati comunque rappresentano
un valido ausilio diagnostico, in quanto
permettono una chiara diagnosi differen-
ziale con le altre forme di lipodistrofia,
le quali non concomitano mai con altera-
zioni renali ¢/o del Complemento.

Le altre forme maggiori di lipodistrofia
con cui fare diagnosi differenziale sono:
la lipodistrofia parziale congenita o « face-
sparing lipodystrophy », a trasmissione ge-
netica autosomica dominante, sempre ac-
compagnata da dislipidemia e spesso da
diabete insulinoresistente ma che spesso
resta misconosciuta in quanto risparmia
il volto; le forme di lipodistrofia genera-
lizzata (sindrome di Berardinelli-Seip con-
genita ¢ sindrome di Lawrence-Seip con-
genita e acquisita) in cui coesistono dia-
bete insulinoresistente, spesso deficienza
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Fig. 6, — La paziente a figura intera. Di fronte.
Fig. 7. — La paziente a figura intera. Di lato,

mentale per lesioni del pavimento del ter-
zo ventricolo diencefalico o disfunzioni
dell’asse ipotalamico-ipofisario, ipermeta-
bolismo, ipertrigliceridemia, epatomegalia
con steatosi, accelerato accrescimento dia-
fisario e maturazione scheletrica con pre-
coce chiusura delle epifisi e risultante
acromegalia delle mani, dei piedi e dei
tratti facciali, ipertrofia peno-scrotale nel-
I'vomo e clitoridea nella donna, ipertrofia
muscolare vera (dimostrata allEMG); le
lipodistrofie localizzate o circoscritte, che
si distinguono in primarie o idiopatiche
(lipodistrofia semicircolare delle cosce e

lipodistrofia anulare delle caviglie, dette
anche « lipodistrofia anulare di Ferreira-
Marques », lipodistrofia centrifugalis ab-
dominalis infantalis) e in secondarie (a
panniculiti flogistiche o immuni da mor-
phea, lupus, sclerodermia, A.R., lichen,
dermatomiosite, a deficit di -antitripsina,
a traumi locali, a iniezioni di insulina non
purificata o corticosteroidi).

TERAPIA

Tra le numerose tecniche chirurgiche
disponibili per modellare il contorno del
viso e reintegrare la componente adiposa
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Fig. 8, — La paziente a 14 giorni dall’intervento, DI {ronte.

Fig. 9. — La paziente a 14 giorni dall’intervento. Di lato.

Fig. 10. — La paziente a 10 mesi dall’'ultitno intervento di lipohlling, I fronte,

Fig. 11. — La paziente a 10 mesi dall’'ultimo intervento di lipolilling. 121 lato.



mancante, abbiamo scelto il lipofilling, che
rappresenta un’utile procedura nella solu-
zione di problemi di minus localizzato
delle parti molli.

Il lipofilling consiste in un autoinnesto
di tessuto adiposo, intervento di maggior
semplicita, migliori risultati ¢ pitt breve
ospedalizzazione rispetto a pitt complessi
interventi di innesti liberi dermo-adiposi.

Con la paziente & stata pertanto concor-
data la scelta terapeutica dell’autoinnesto
effettuato in anestesia generale, infor-
mando preventivamente la paziente stes-
sa della necessitd di una molteplicitd di
interventi,

Tale necessitd rappresenta una soluzio-
ne di compromesso tra la quantita di gras-
so iniettabile per volta e la percentuale
che di tale grasso va incontro a processi
di riassorbimento (percentuale valutabile
tra il 30 e il 509 nell'arco di 6 mesi).

Ogni seduta operatoria ha richiesto il
ricovero € la degenza in clinica per la du-
rata di 24 ore; la paziente & sempre stata
dimessa il giorno successivo all’interven-
to. Ogni intervento & corredato da foto-
arafie pre- e post-operatorie di controllo
immediato e a distanza (sono state scat-
tate foto anche intraoperatorie).

11 tessuto adiposo & stato prelevato dal-
le cosce con l'ausilio di una cannula da li-
posuzione di 3 mm di diametro, raccorda-
ta ad una siringa sterile da 60 cc, mante-
nuta in aspirazione da un apposito fermo.
Il grasso cosi prelevaro & trasferito in si-
ringhe da 5 cc, che offrono una maggior
maneggevolezza, ¢ da qui iniettato con
aghi 14G nelle zone prescelte (ed even-
tualmente prima delineate) per via endo-
nasale, previa pulizia ¢ disinfezione delle
cavita stesse.

In ogni tempo operatorio ¢ stata trat-
tata bilateralmente 'intera zona zigomati-
ca e geniena, nonch¢ il solco naso-genieno,

Usn raro caso di sindrome di Barraguer-Stmor

La paziente, regolarmente controllata
nelle settimane successive agli interventi,
ha mostrato un notevole miglioramento
dell’aspetto del viso, con regolarizzazione
del profilo e riempimento dei solchi pre-
senti,

Di volta in volta, la quantita di grasso
innestata & sempre stata minore, trattan-
dosi solamente di correggerne le parti an-
date incontro a riassorbimento, fino ad
ottenere il risultato di un viso « natural-
mente » pieno, di consistenza morbida, e
privo di irregolarita di superficie.

CONCLUSIONI

Considerati i vantaggi che presenta 'uso
di questa tecnica (sempliciti, pitt breve
ospedalizzazione, migliori risultati), consi-
deriamo il lipofilling un'utile soluzione ai
problemi di minus localizzato congeniti o
acquisiti del viso ¢ delle parti molli del
corpo in generale.

RIASSUNTO

Descriviamo un raro caso di lipodistrofia cefa-
lo-toracica progressiva o sindrome di Barraguer-
slmon In una ragazza  presentatasi alla nostra
osservazione all'eth di 16 anni.

La malattia si manifesta generalmente nell’in-
fanzia o nella preadolescenza, soprattutto nelle
donne, con una progressiva scomparsa del tessu-
to ipodermico dalla parte superiore del corpo,
con un risultato di effetto notevolmente anticste-
tico. L'etiologia & ignota, la patogenesi ancora
molto  discussa, Viene posta diagnosi  differen-
ziale con le altre forme di lipodistrofia,

La ragazza suddetta & stata trattata con lipo-
filling del viso ripetuto in pih sedute ¢ i risul-
tati sono stati soddisfacenti sia per 1l paziente
che per il chirurgo.

Nell'articolo sono illustrati i vantaggi che tale
tecnica chirurgica presenta, secondo il parere
depli Autori, nella risoluzione di problemi di
minus localizzato delle parti molli del viso e
del corpo.
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