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Doenca de Madelung: relato de caso.
Madelung’s disease: a case report.
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RESUMO

Doenca de Madelung ou lipomatose benigna multipla simétrica é uma doenca rara, caracterizada pelo acimulo de gor-
dura ndo encapsulada, geralmente localizada simetricamente ao redor do pesco¢o, ombros, regido subociptal e no térax.
A etiologia é desconhecida, entretanto, freqiientemente é observada em pacientes com histéria de alcoolismo crénico
acompanhada de alteracbes metabdlicas. Os autores apresentam um caso de lipomatose cervical associada a polineuro-
patia e ao alcoolismo. A remocao cirtrgica do tecido adiposo por lipectomia ou lipoaspiracao é terapia paliativa, pois a
recorréncia é comum.

Descritores: doenca de Madelung, lipomatose cervical, lipomatose.

ABSTRACT

Madelung’s disease or multiple symmetric lipomatosis is a rare disease characterized by non-encapsulated accumulation of
fat, generally located symmetrically on cervical area, shoulders, suboccipital area and trunk. The etiology is unknown, but
is often observed in patients with a history of chronic alcoholism and it is accompanied by metabolic abnormalities. The
authors present a case of lipomatosis. The treatment is palliative associated with the removal of excessive fat tissue by lipec-

tomy or liposuction, and the recurrence is common.

INTRODUCAO

A incidéncia de lipomatose benigna multipla si-
métrica (LBMS), também, conhecida como doenca
de Madelung, é rara. E caracterizada pelo desenvolvi-
mento simétrico de depdsito anormal de gordura nao
encapsulada com tipico padrao de distribuicdo, prin-
cipalmente no pescoco, cabeca e parte superior do
tronco. Foi inicialmente descrita por Brodie em 1846,
sendo que esta forma era predominantemente cervi-
cal. Em 1888, Otto Madelung identificou 33 pacientes.
Entretanto, somente em 1898, Launois e Bensaude ca-
racterizaram essa desordem, relataram 65 casos seme-
Ihantes que foram erradamente denominados de ade-
nolipomatose multipla simétrica. Até o ano de 2003
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haviam sido descritos um pouco mais de 300 casos de
LBMS. Entretanto, a incidéncia real provavelmente é
subestimada.'??

Relatamos a Doenca de Madelung ocorrida em
um paciente.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 58 anos, natural do Estado do
Rio de Janeiro. Referia dores difusas pelo corpo. Ha cerca
de 20 anos notou aumento progressivo de tumoragdes
bilaterais na regidao das claviculas. Ao exame fisico, as
tumoragdes estavam localizadas sobre as claviculas, de
consisténcia mole, superficie irregular, limites mal defi-
nidos, sem alteracdo da temperatura local e indolores a
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palpacado (Figura 1). O paciente relatava hipertensao ar-
terial sistémica, etilista havia cerca de 25 anos e negava
tabagismo.

Figura 1 - Massas lipomatosas nas regides claviculares

Exames laboratoriais sem alteracdes significativas.
A radiografia de térax (Figura 2) mostrava aumento de
partes moles nas regides supra-claviculares e o ultra-
-som evidenciou imagens hiperecéicas nas regides su-
praclaviculares que sugeriam lipoma (Figura 3).

Figura 2 - Aumento de partes moles nas regides supraclaviculares

Com o diagnéstico provavel de doenca de Made-
lung foi indicada a resseccao das tumoragdes. Sob anes-
tesia geral foram realizadas incisées bilaterais sobre o
trajeto das claviculas. Na abertura da tela subcutanea
foi evidenciado tecido gorduroso sem capsula, que foi
totalmente retirado (Figura 4). O paciente obteve alta
hospitalar apds dois dias. O histopatolégico das massas
foi de lipomatose.
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Figura 3 - Tecido compativel com gordura
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Figura 4 - Tecido com aspecto de gordura ndo encapsulado

DISCUSSAO

A LBMS é uma doenca rara e estigmatizante que
prejudica a socializacdo e a qualidade de vida. E ca-
racterizada pelo depdsito simétrico de gordura ndo
encapsulada localizada na tela subcutanea entre os
planos musculares. Entretanto, a assimetria pode estar
presente no inicio da doenca. Acomete principalmen-
te a populacdo mediterranea de homens brancos en-
tre 30 e 50 anos de idade, entretanto, foram relatados
alguns casos em criancas, em africanos e asiaticos. O
predominio dos homens em relacdo as mulheres, varia
na proporcao entre 15:1 e 30:1.

A distribuicao da gordura é difusa, esteticamente
deformante, localizada em regiées especificas do cor-
po, com preferéncia pela regido cervical, parte poste-
rior do pescoco, superior do térax, ombros e parétidas.
Com menor freqiiéncia é observada nos membros su-
periores e inferiores. Eventualmente pode ocorrer em
regides atipicas, como na lingua. Em fase avancada da
doenca as massas de gordura cervicais podem alcan-
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¢ar o mediastino superior, uma vez que, a caracteristica
de ndo possuir capsula facilita a infiltracdo nos espagos
entre as estruturas préximas e os musculos. As locali-
zacdes mediastinais podem originar sindrome de veia
cava e compressao traqueal. Entretanto, a compressao
do trato respiratério e/ou digestério superior é infre-
qlente, assim como, dispnéia, disfagia e disfonia.">3*

A LBMS é classificada em dois tipos. No tipo 1, as
massas lipomatosas sao profundas com atrofia da tela
subcutanea, estdo localizadas nas regides parotidea,
cervical, supra-escapular e deltéidea, causam um as-
pecto pseudo atlético ao paciente. No tipo 2, a lipoma-
tose é difusa limitada a tela subcutanea, com aparén-
cia de obesidade simples.?*>

A patogenia da LBMS ndo esta totalmente esclare-
cida. As varias teorias sugeridas sdo: alteracdo embrio-
l6gica nas células gordurosas, defeito enzimatico no
metabolismo lipidico; especialmente a lipdlise induzida
por catecolaminas e falha nas enzimas da cadeia respi-
ratéria. Recentemente, foi relatada a mutacdo no DNA
mitocondrial. Embora a hereditariedade na LBMS nao
tenha sido comprovada, foram observados alguns casos
entre membros da mesma familia. Pode estar associada
a outras doencas sistémicas, tais como: hiperurecemia,
hiperinsulinemia, gota, hipotiroidismo, hipertensao, hi-
perlipidemia, diabetes mellitus, acidose tubular renal e
anemia macrocitica. Contudo, a LBMS parece estar re-
lacionada mais freqiientemente com doenca hepatica
e histéria de alcoolismo crénico, que ocorre em 60%
a 90% dos casos. Nos pacientes etilistas as alteragdes
farmacolégicas encontradas estdo associadas as mani-
festacdes hepdticas causadas pela ingesta de élcool e
da acdo direta sobre o metabolismo mitocondrial, evo-
luindo com altera¢des metabdlicas e depdsito anormal
de gordura em determinadas regides. Contudo, nao se
conseguiu estabelecer a relacdo entre o comeco e o fim
do alcoolismo com o crescimento das lesées. Alguns su-
gerem o bloqueio da lipdlise relacionado a falta de ca-
tecolamina e a desnervacao simpatica; parcial ou total
do tecido adiposo. Outros acreditam em anormalidades
do sistema nervoso autdénomo. E citada, também, a as-
sociacdo com tumores malignos da via aérea superior
e digestiva. Recentemente, foi observado o desenvol-
vimento da sindrome em pacientes com infeccao pelo
HIV-1 tratados com inibidores da protease (indinavir e
lamivudina). Provavelmente, em decorréncia dos efeitos
inibitdrios da protease sobre o metabolismo dos aguca-
res e dos lipidios.2*>6

O diagnéstico da LBMS é baseado na evolucéo e his-
téria clinica, confirmado pela tomografia computadoriza-
da, ultra-som e o histopatolégico das massas de gordura.
Geralmente, os pacientes ndo referem sintomas impor-
tantes. Nos que apresentam neuropatia periférica a causa
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pode ser atribuida ao alcoolismo, no entanto, parece ser
consequiéncia da propria lesao, pois ocorre em pacientes
sem historia de alcoolismo e em criangas. Apds o cresci-
mento inicial, relativamente rapido das massas gorduro-
sas, no decorrer dos anos se torna mais lento ou entdo se
estabiliza. A tomografia computadorizada e a ressonan-
cia magnética sao consideradas os métodos diagndsticos
de escolha, sendo importante para avaliar a extensao e
a localizacdo das massas lipomatosas, facilitando assim o
planejamento cirargico.?’

O paciente descrito referia alcoolismo com provas
de funcao hepatica normais, sem qualquer outra alte-
racdo relacionada com a LBMS.

O diagnéstico diferencial deve ser feito com as
doencas linfoproliferativas, doencas das glandulas sa-
livares, neurofibromatose, sindrome de Dercum (lipo-
matose dolorosa), lipomas encapsulados, doenca de
Cushing e lipossarcomas. Na lipomatose familiar mul-
tipla, os lipomas sdo encapsulados e geralmente ndo
acometem as regides cervical e supra-escapular.'3#

O tratamento clinico da LBSM é insatisfatorio, ba-
sicamente visa o controle do metabolismo. Sao reco-
mendadas dietas especificas com diminuicdo da inges-
ta caldrica, prescricdo de vitaminas e farmacos como o
beta 2 agonista (salbutamol), para aumentar a lipdlise
adrenérgica. A resseccao operatdria é o tratamento
recomendado, indicado nos problemas estéticos, nas
grandes deformidades e/ou nos raros casos de com-
pressado do trato respiratério e digestério.>#¢

A retirada das massas gordurosas pode ser reali-
zada com operacao aberta ou lipoaspiracao. A via de
abordagem é selecionada de acordo com a localizacao
da lipomatose e das estruturas adjacentes. A abor-
dagem aberta consiste na retirada radical do tecido
gorduroso, apresenta melhores resultados estéticos e
funcionais. Nas massas volumosas, algumas vezes, é
necessaria mais de uma operacao. Os indices de reci-
diva variam de 0% a 25%, entretanto, nao existe risco
de transformacao maligna. A recorréncia da LBSM esta
relacionada a exérese incompleta do tecido gorduroso
e, provavelmente, a persisténcia do alcoolismo. A res-
seccao completa dos tumores é dificil. A lipoaspiracao
é realizada em casos selecionados de acordo com a to-
pografia das massas gordurosas. A complicacdo mais
freqliente é a parestesia local, pode ocorrer hemato-
ma, infeccao, edema, choque hipovolémico e embolia
gordurosa; em menos de 1% dos casos. A lipoaspiracédo
pode ser repetida e a recidiva é maior do que com a
operacao aberta.>?®

A histologia mostra que o tecido gorduroso en-
contrado na LBSM é semelhante a gordura normal,
exceto pela presenca de fibrose intersticial e de depé-
sitos de proteoglicanos acidos.??
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