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HESUEO

Relatamos um caso de doenga de Madelung,

- uma rara enfermidade caracterizada por actimulo

.. de gordura difuso e simétrico em regido cervical

podendo estar associado a deposicdo de tecido
adiposo simetricamente em outras regides.

_ A lipomatose benigna siméirica, como tam-

bém é chamada, acomete principalmente homens

. brancos, de origem mediterrdnea, entre 30 e 60

anos, e apresenta associacao com etilismo crénico.

Qutras doencas que podem estar relaciona-
das a essa enfermidade sdo: hiperuricemia, hiper-

-lipidemia, intolerancia a glicose, acidose tubular
renal, polineuropatia e hepatopatia.

Existem algumas propostas de tratamento
clinico, porém sem sucesso. O tratamento de es-
colha é o cirtrgico.

Unitermos: doenga de Madelung; lipomatose
benigna simétrica; sindrome de Launois-Bensaude

MTROBUCRS

Alipomatose benigna simétrica é uma doen-

*~. ¢a que foi descrita primeiramente por Benjamin

. Brodie em 1846, e posteriormente, Otto Made-
lung (1888), o qual deu nome a essa enfermida-
de, publicou um artigo relatando 33 novos casos
da doenca com a descricdo de suas caracteristi-
cas. (1,256

Doenga de Madelung é caracterizada pelo
acimulo de tecido gordureso nédo totalmente en-
capsulado, de localizacdo principalmente em re-
gides cefdlica, cervical, tordcica, dorsal e dos om-
bros, que tem por caracteristica sua distribuicdo
simétrica. "%
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A sinonimia para a doenca inclui: doenga de
Madelung-Launois-Bensaude, adenolipomatose ¢
lipomatose simétrica benigna.

Essa é uma rara afec¢do, que acomete princi-
palmente, individuos provindos da regido medi-
terranea, do sexo masculino (93,75%), entre a 3 e
6" década de vida. ***®

O diagnéstico € feito pela histéria do paciente
e exame fisico, com sua confirmacio anatomopa-
tologica. ©

Existem algumas propostas de tratamento
{clinico e cirdrgico), que sio descritas nesse artigo,
juntamente com a abordagem da etiologia, fisio-
patologia e diagnosticos diferenciais da doenca.

A.CS., masculino, 51 anos, branco, natural de
Tubardo-5C, procedente de 540 Bernardo do Cam-
po hd 15 anos, sendo internado em junho de 1998
no Hospital de Ensino da Fundacéo do ABC pelo
Servigo de Cabeca e Pescoco. O paciente referia
aumento de volume cervical anterior de crescimen-
to lento e progressivo hd 3 anos, sem mobilidade &
degluticdo. (figura 1) Negava emagrecimento, adj-
namia, febre, disfagia, dispnéia e qualquer sintoma
de hipotireoidismo ou hipertireoidismo.

Apresentava hepatopatia crénica como doen-
¢a associada diagnosticada por ultrassonografia
abdominal.

Referia tabagismo de 1 mago por dia ha 30
anos e etilismo de aproximadamente 800 ml de
destilado per dia durante 25 anos, tendo abando-
nado este habito hd 1 ano.

Negava antecedentes familiares para a mes-
ma doenga.
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FIGURA 1 - Perfil do paciente no pre-operatorio.

Ao exame apresentava-se em bom estado ge-
ral, com lesdo nodular profunda em regido cervi-
cal anterior, 16 cm x 14 cm a palpacdo, limites im-
precisos, consisténcia fibroeldstica, superficie re-
gular, mével a palpacdo, sem mobilidade a deglu-
ticdo. Ainda apresentava lesdes nodulares simétri-
cas de mesmas caracteristicas em regides pré-au-
riculares (1,5 em x 1,5 cm) e face anterior dos ante-
bragos (2 cm x 2 cm), notadas somente a palpacdo.

Foi realizado uma puncéo aspirativa com agu-
Iha fina (PAAF) diagnosticando lipoma ao exame
citolégico.

Indicado tratamento cirtirgico em virtude da
restricdo a4 movimentacdo cervical e comprometi-
mento estético. A incisdo foi ampla em “colar”, ob-
servando uma lesdo semelhante a tecido adiposo,
mal delimitada, bastante vascularizada com pre-
senca de cdpsula em alguns pontos. Foi realizado
a exérese do tumor e colocado dreno de pen rose.

A peca cirdrgica foi enviada ao exame anato-
mopatolégico, sendo confirmado lipoma.

O paciente evoluiu com hematoma e infecgéo
da ferida cirirgica, porém resolvidos com trata-
mento local. (figuras 2 e 3)

COMERT!

A lipomatose benigna é classificada em trés
tipos clinicos: (I} lipomatose congénita difusa, lo-
calizada predominantemente em tronco, néo bem
delimitada, estendendo-se entre as fibras muscu-
lares, e sem cardter hereditario; (I) lipomatose si-
métrica multipla, localizada preferencialmente
nas regides cervical e escdpulo-umeral, ocasional-

FIGURA 2 - Perfil do paciente 5 meses pds operatdrio.

FIGURA 3 - Aspecto da cicatriz cirtrgica 5 meses pos operatorio.

mente acompanhada de lipomatose simétrica em
outras partes do corpo, com cardter hereditdrio;
(1) lipomatose multipla, que consiste habitual-
mente de numerosos, pequenos e bem definidos
lipomas subcutaneos, localizados mais frequente-
mente em membros, especialmente em antebra-
cos, possuem capsula fibrosa.

A doenga de Madelung, apesar dos tipos
mencionados, ainda, ndo apresenta heranca gené-
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tica definida ¥; estd associada ao grande consumo

de dlcool em 60 a 90% dos pacientes, e sua etiolo-
- gia permanece desconhecida. *

159

Algumas hipdteses tem sido formuladas a

*- fim de explicar sua fisiopatologia. Acredita-se que

. um bloqueio na lipdlise leve a actimule de tecido

gorduroso castanho semelhante ao que se observa
em recém nascido, sendo o mecanismo basico re-
lacionado com uma denervagao simpdtica ®, visto
que a estimulagio adrenérgica interfere na ativi-

" dade da adenilciclase, enzima envolvida no meca-
- nismo da lipélise.

2, 8)

Em estudos experimentais, observou-se que a
ingestio crénica de dlcool reduz o niimero de re-
ceptores beta adrenérgicos, além de outros efeitos
lipogénicos e antilipoliticos do etanol. @

Cutras doengas também tem sido associada a
lipomatose simétrica maltipla, como, hiperuricemia,

: hiperh'pidemia, intolerdncia & glicose, acidose tubu-

lar renal, polineuropatia e hepatopatia. “**” Sendo
essa (iltima, quase uma constante nesses pacientes, ©

O diagndstico clinico, costuma ser evidente, po-
rém é importante conhecer alguns de seus diagnés-

|- ticos diferendiais: obesidade mérbida, lipomas mul-

tiplos, doencas linfoproliferativas, metdstases em
linfonodos cervicais, lipossarcoma, entre outros, ®

Indmeros tratamentos clinicos tem sido pro-

postos, desde dietas, controle metabdlico e uso de
salbutamol, porém sem resultados.
A cirurgia é o tratamento de escolha e estd in-

* dicado pela estética, restricio de movimento e em

alguns casos pela dispnéia e disfagia, ocasionada

- pela compresséo extrinseca da traquéia e trato di-
' gestivo alto respectivamente, %1%

Exame de imagem pode ser usado no pré-

© operatério a fim de avaliar a extensio da lesdo,

trajeto dos vasos, compressdo da via aérea e pre-

senca de calcificaciio/ ossificacio. “* A ultrassono-
grafia, apesar de ser um exame de fécil acesso e

" baixo custo, ndo fornece todas as informacdes de-

sejadas, sendo melhor a tomografia computadori-
zada e ressondncia nuclear magnética. "

O ato cirGrgico deve-se proceder com incisdo
ampla que possibilite uma adequada exposicio do
tumor permitindo sua fotal remogao, visto que as le-
sdes nodulares ndo apresentam limites precisos e in-
vadem dreas nobres, sem respeitar planos de cliva-

. gem, dificultando a remogéo completa do tecido. @

O tecido é bastante vascularizado, exigindo
cuidadosa hemostasia e drenagem pos-operatd-

ria. # O hematoma ¢ a complicagio pés-operatoria
mais frequente. ©
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