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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: A doenca de Madelung,
também conhecida como lipomatose simétrica benigna (LSB),
¢ um tipo raro de lipodistrofia que se caracteriza por deposi¢io
simétrica de tecido adiposo no pescogo, por¢ao superior do tron-
co e membros, determinando um desfiguramento progressivo do
paciente. De etiologia desconhecida, a doenga acomete princi-
palmente homens, etilistas e, embora usualmente assintomdtica,
pode causar complicagbes graves, tais como compressio traqueal,
laringea ou mediastinal. O objetivo deste estudo foi relatar um
caso de doenca de Madelung, bem como sua possivel patogénese
e tratamento.

RELATO DO CASO: Paciente do sexo masculino, 45 anos,
etilista, cardiopata, com lipomas distribuidos simetricamente na
regido cervical e superior do térax. Exames gerais sem alteracoes
e tomografia cervical com diminuicio discreta da luz traqueal.
CONCLUSAO: A LSB, relatada como doenca benigna, pode
originar massas volumosas e sintomas compressivos de vias aéreas,
conferindo progndstico reservado. Ressalta-se a importincia da
suspeicio diagndstica, que ¢ feita & ectoscopia.

Descritores: Doenca de Madelung, Lipomatose, Lipomatose si-
métrica benigna.

SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Madelung’s disease,
also known as benign symmetric lipomatosis (BSL), is a rare type
of lipodystrophy characterized by symmetric deposits of adipous

1. Médica Estagidria do Servico de Dermatologia Professor Dr. Ney Romiti do
Hospital Guilherme Alvaro/Fundagéo Lusiada. Santos, SP, Brasil

2. Médica Especializanda da Disciplina de Reumatologia da Faculdade de Medi-
cina da Universidade de Sao Paulo. Sao Paulo, SP, Brasil

3. Graduando de Medicina da Universidade Federal do Parand (UFPR). Curitiba,
PR, Brasil

4. Professora Doutora da Faculdade de Medicina da Pontificia Universidade Ca-
t6lica de Campinas. Campinas, SP, Brasil

Apresentado em 28 de janeiro de 2010
Aceito para publicagio em 04 de maio de 2010

Endereco para correspondéncia:

Dra. Angela Cristina Bortoncello

R. Cunha Moreira, 223/504 — Encruzilhada
11050-241 Santos, SP.

Fones: (13) 3302-0724 — (13) 8137-0724

E-mail: angelabortoncello@bol.com.br

© Sociedade Brasileira de Clinica Médica

362

tissue in neck, upper trunk and limbs, determinating a progres-
sive disfigurement of the patient. Of unknown etiology, this dis-
ease occurs usually in men, alcoholist and, despite asymptomatic,
it may lead to severe complication — as tracheal, laryngeal and
mediastinal compression. The objective of this study was report a
Madelung’s disease case, as well as the possible pathogenesis and
treatment.

CASE REPORT: An alcoholist and cardiopatic 45 year-old male
patient, with symmetric lipomas in the cervical region and upper
part of trunk, and a light tracheal compression, shown in cervical
tomography.

CONCLUSION: The BSL, although considered a benign dis-
ease, it can generate bulky masses and airways compression
symptoms, and so a bad prognosis. Because of it, the clinical sus-
pection becomes important. It is suggested by ectoscopy.
Keywords: Benign symmetrical lipomatosis, Lipomatosis, Made-
lung’s disease.

INTRODUCAO

Inicialmente descrita por Brodie, em 1846, e posteriormente
caracterizada por Otto Madelung (1888) e Launois ¢ Bensaude
(1898)"2, a doenga de Madelung, também conhecida como lipo-
matose simétrica benigna (LSB), ¢ um tipo raro de lipomatose
que se caracterizam por deposicio simétrica de tecido adiposo no
pescoco, ombros, regides supraclaviculares, suboccipital e tron-
co, determinando um desfiguramento progressivo. De etiologia
desconhecida, acomete preferencialmente homens e a adiccio
a0 dlcool ¢ observada. Embora usualmente assintomdtica, pode
cursar com graves complicagées, tais como compressio traqueal,
laringea ou mediastinal®?®. Polineuropatia e disautonomia sio ob-
servadas. A excisdo cirtrgica é o inico procedimento efetivo de
tratamento sendo, em geral, trabalhosa devido & presenca de tra-
jetos fibrosos e hipervascularizagao no tecido lipomatoso®.

O objetivo deste estudo foi relatar um caso de doenga de Made-
lung, tipo raro de lipodistrofia, bem como sua possivel patogéne-
se e tratamento.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, caucasiano, 45 anos, gastrbnomo,
natural de Minas Gerais, procedente de Campinas. Procurou o
Pronto-Socorro por quadro de dispneia aos minimos esforcos
e edema nos membros inferiores, sendo diagnosticada insufici-
éncia cardiaca congestiva. Antecedentes pessoais de hipertensio
arterial sistémica, fibrilagdo atrial, etilismo e diversas internacoes
por dispneia, atribuidas a descompensacio do quadro cardiaco.
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Nio eram queixas do paciente naquela internagio, porém eram
visiveis ao exame fisico, o abaulamento na regido parotidea e sub-
mandibular, giba (Figuras 1 e 2) e nos antebragos nédulos de ta-
manhos variados, entre 2 e 4 cm, normocrémicos, fibroeldsticos,
nio aderentes a planos profundos. Negava sintomas sugestivos de
polineuropatia ou alteragoes urindrias.

Figura 1 — Nédulos normocrémicos coalescentes acometendo regido pa-
rotidea e submandibular

Figura 2 — Nédulo normocromico na regido cervical posterior conferin-
do aspecto de giba

Referia apresentar giba desde os 20 anos de idade e aumento da
regido parotidea hd quatro anos, quando procurou o servigo de
Dermatologia, tendo sido realizado exame histopatolégico das
lesdes nodulares, evidenciando-se lipomas. H4 cerca de cinco
meses, iniciou aumento da regiao submandibular, acompanhada
de sensacio de compressao de regido cervical, quando na posi¢io
supina. Durante a internagio, foram realizados exames laborato-
riais: eletrélitos, fungio renal e tireoidiana, perfil lipidico e glicé-
mico sem alteracoes.

A radiografia de térax apresentava aumento global de 4rea cardfa-
ca, sem alteracdes de partes moles. O ecocardiograma apresentava
movimenta¢io anémala das cAmaras cardfacas, disfuncao diasté-
lica do ventriculo esquerdo, dilatagao global das cAmaras cardia-
cas com fracdo de ejecio (por Teichholz) de 33%, insuficiéncia
mitral de grau moderado, hipertensao pulmonar moderada (pres-
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so sist6lica de artéria pulmonar estimada em 49 mmHg). Reali-
zaram-se tomografias computadorizadas (TC): cervical: aumento
do volume dos planos gordurosos na regido cervical - compativel
com lipomatose cervical - sem linfonodomegalia; redugio discre-
ta da luz traqueal por compressio extrinseca (Figura 3); tordcica:
derrame pleural bilateral, sem outras alteracoes; abdoémen: bago
de volume normal, com dreas hipodensas de permeio, nio cap-
tantes de meio de contraste, compativeis com depésito de gor-
dura visceral, sem linfonodomegalias intra ou retroperitoneais,
figado sem alteragoes (Figura 4).

Figura 3 — Lipomatose cervical (*); reducio discreta da luz traqueal por
compressao extrinseca (seta)

Figura 4 — Bago com 4reas hipodensas (setas) sugestivo de depdsito de

gordura visceral

Diagnosticou-se entio um quadro de dispneia de origem cardi-
aca, sendo realizado o suporte pertinente. A obstrucio traqueal,
observada na tomografia cervical, poderia ter contribuido para a
sensagdo de compressao, referida como mais intensa ao dectbito.
O paciente apresentou melhora apds compensagio do quadro
cardfaco e recebeu alta hospitalar com encaminhamento para o
Servigo de Cirurgia de Cabeca e Pescogo para programacio do tra-
tamento cirdrgico. Apés aproximadamente 10 meses, apresentou
nova descompensagio clinica, evoluindo com parada cardiorrespi-
ratéria (PCR) sem resposta as manobras de reanimagio. Ressalta-
se que, apesar da compressao traqueal visualizada na tomografia
cervical, ndo foi observada dificuldade na intuba¢io orotraqueal.
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DISCUSSAO

A doenga de Madelung ou LSB ¢ classificada em tipos I e II. O
caso relatado enquadra-se no tipo I, que se caracteriza por massas
lipomatosas na regido parotidea, cervical, supra-escapular e del-
toidea, podendo haver comprometimento de planos profundos.
No tipo II, a lipomatose ¢ difusa, gerando uma aparéncia de obe-
sidade simples®.

A LSB ¢ rara, predomina em homens brancos de origem mediter-
rinea, com idade entre 30 e 60 anos, frequentemente associada
ao etilismo cronico e em menor propor¢ao a hiperuricemia, hi-
perlipidemia, intolerincia 4 glicose, macrocitose, acidose tubular
renal, polineuropatia e hepatopatia'*”. No caso descrito, o perfil
lipidico, hepdtico e glicémico, bem como as dosagens de 4cido
trico e eletrdlitos estavam normais. O paciente nio apresentava
sintomas de polineuropatia que, de acordo com Pinto e col. acar-
reta pior evolugio devido ao aumento da morbidade®.

Embora nao observadas no presente estudo sio caracteristicas da
sindrome, o pescogo de Madelung que, pela deposi¢iao anormal
de massas lipomatosas na regiao cervical, confere um aspecto de
“colar de cavalo”. A forma pseudoatlética, decorrente da depo-
sicdo de tecido adiposo no térax, abddémen e porgio proximal
dos membros, foi descrita inicialmente por Launois e Bensaude e
ainda ¢ de grande valia ao diagnéstico™’.

Por vezes, a LSB pode cursar com complicagdes mais graves, de-
corrente da compressao do sistema aero-digestivo; manifestando-
se com disfagia, disfonia e dispneia. No presente estudo, a discreta
obstrugio da via aérea pode ter contribuido para o agravamento
da dispneia. Ressalta-se o antecedente de diversas internagdes por
tal sintoma, sempre atribuidas & descompensagao cardiaca, sem
outras investigagoes, ainda que a lipomatose cervical fosse facil-
mente percebida ao exame fisico.

Segundo Viton e col.?, a patogénese estaria relacionada com de-
feitos ao nivel de catecolaminas e disfuncao do AMPc nos adipé-
citos, responsdveis pela lipdlise. Acredita-se que o dlcool participe
do processo de hiperplasia dos adipécitos em individuos geneti-
camente suscetiveis, através dos efeitos pré-lipogénese, antilipoli-
tico e de diminui¢io da oxidacio lipidica®®.

A transformacio maligna das leses nodulares é extremamente
rara, relatada na literatura em um tnico caso'. A morte decorre
normalmente de complica¢oes do abuso alcodlico, hipertensao
portal e atrofia cerebral, e no por uma complicagao direta dos
depdsitos gordurosos®.

O diagndéstico é eminentemente clinico e os aspectos radioldgi-
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cos e tomograficos sio bastante caracteristicos, os quais foram
decisivos para a caracterizagio da LSB neste paciente. A realiza-
¢a0 de exames complementares é necessdria para afastar doencas
associadas.

O diagnéstico diferencial deve ser feito com lipomatose familiar
multipla, sarcomas, angiolipomas, lipoblastomas, neurofibroma-
tose, sindrome de Dercum, sindrome de Hanhart, sindrome da
polidisplasia, doen¢a de Cushing, doengas linfoproliferativas, do-
encas da tireoide e distrofias musculares®.

O tratamento cirtrgico ¢ o mais efetivo, podendo ser por ressec-
¢io ou por lipossucgio. As recidivas sio comuns, devido a difi-
culdade de excisao completa dos tumores. O uso didrio de beta
2-agonistas, na tentativa de aumentar a lipdlise adrenérgica e as-
sim gerar reducdo do didmetro das dreas acometidas, foi descrito
em um paciente apenas, necessitando, portanto, de estudos que
comprovem sua eficicia’®.

Apesar do seu padrao histolégico benigno, LSB parece ser deno-
minagdo paradoxal, visto que alguns pacientes apresentam sin-
tomas oriundos de compressio traqueal, mediastinal e laringea,
podendo acarretar mau prognéstico. Enfatiza-se que um exame
fisico detalhado, iniciado pela ectoscopia, aventa facilmente a hi-
pétese de doenga de Madelung.
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