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= RESUMO

A doenga de Madelung (DM) ou lipomatose simétrica multipla é uma patologia
caracterizada pelo acimulo de tecido adiposo ndo encapsulado e depositado
simetricamente ao redor do pescogo e tronco superior (tipo I - forma mais comum).
Sua etiologia ainda é pouco esclarecida, porém apresenta evidente associagio com
0 consumo cronico excessivo de bebidas alcodlicas. As deformidades fisicas sio o
que levam o paciente a buscar servigo médico, juntamente com eventuais sintomas
de acometimento cervical como reducao de mobilidade e afec¢oes respiratérias. O
diagnéstico da lipomatose simétrica multipla é clinico, podendo ser complementado
com exame de imagem para afastar demais hipdéteses diagndsticas e avaliar a
extensao do acometimento. O tratamento pode ser realizado por duas modalidades:
clinico ou cirurgico (lipectomia ou lipoaspiracio). Relata-se o caso de paciente
com lipomatose simétrica multipla tipo I abordado cirurgicamente com ambas as
técnicas: lipectomia cervical e lipoaspira¢ao abdominal. Paciente evoluiu de maneira
satisfatéria, com redugdo de queixas e sem recidivas até o presente momento.

Descritores: Lipomatose simétrica multipla; Lipomatose; Lipoma; Cirurgia plastica
Lipectomia; Alcoolismo.

B ABSTRACT

Madelung’s disease or Multiple Symmetric Lipomatosis is a condition characterized
by the accumulation of unencapsulated adipose tissue deposited symmetrically
around the neck and upper trunk (type I - most common form). Its etiology is
still unclear, but it is clearly associated with chronic excessive consumption
of alcoholic beverages. Physical deformities lead the patient to seek medical
care, along with possible symptoms of cervical involvement such as reduced
mobility and respiratory disorders. Multiple Symmetric Lipomatosis diagnosis
is clinical and can be complemented with imaging to rule out other diagnostic
hypotheses and assess the extent of involvement. Treatment can be performed
in two ways: clinical or surgical (lipectomy or liposuction). We report the case
of a patient with Multiple Symmetric Lipomatosis type I surgically treated with
both techniques: cervical lipectomy and abdominal liposuction. The patient
evolved satisfactorily, with a reduction in complaints and no recurrences so far.

Keywords: Multiple symmetric lipomatosis; lipomatosis; Lipoma; Reconstructive
surgical procedures; Lipectomy.
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INTRODUCAO nao-encapsulado, localizado simetricamente na regido

facial, pescogo, ombros, tronco, membros e outras areas!.

A doenga de Madelung ou lipomatose simétrica Foi descrita por Otto Madelung, em 1888% e,
multipla é uma disfungéo rara do metabolismo dos desde entao, existem na literatura pouco mais de 280
adipdcitos, caracterizada pelo acimulo de tecido adiposo  casos relatados desta doenga. Nao ha uma fisiopatologia
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Doenga de Madelung

totalmente esclarecida acerca dela, porém, parece
apresentar associagdo com consumo cronico excessivo
de bebidas alcodlicas. Tem sido discutida uma possivel
heranca autossdmica dominante com penetracao
variavel do DNA mitocondrial?.

Em 1978, Carlsen e Thomsen? classificaram as
lipomatoses benignas em 3 grupos clinicos distintos, de
acordo com o sitio de acimulo de gordura, conforme
observa-se no Quadro 1.

Quadro 1. Classificagéo de Carlsen e Thomsen.

Tipo 1 Localizada principalmente no tronco,
Lipomatose difusa mal delimitada dos tecidos vizinhos,
congénita nao hereditaria.
Tipo 2 Desenvolve-se na vida adulta,
Lipomatose Difusa primeiramente localizada na regiao
Simétrica cervical, hereditéria.

Numerosos pequenos lipomas
Tipo 3 subcutaneos encapsulados,

Lipomatose multipla localizados principalmente nos

membros.

A apresentacgéo clinica cléassica da doencga é em
homens adultos, etilistas, portadores de comorbidades,
que notam surgimento de les6es lipomatosas simétricas
com crescimento lento e progressivo. A grande maioria
deles apresenta diminuicdo da qualidade de vida devido
ao prejuizo estético das lesdes adiposas®.

A tomografia computadorizada é o principal
método de escolha para o diagndéstico, estadiamento
pré-operatério e acompanhamento pés-cirargico dos
doentes. A caracteristica tomografica da doenca é a
distribuicdo de tecido lipomatoso ndo-encapsulado
e homogéneo, de limites imprecisos e sem plano de
clivagem com o tecido subcutaneo adjacente, podendo
ainda haver deposig¢ido profunda (submuscular) de
tecido adiposo*. Em alguns casos, podem-se identificar
calcificacbes no interior dos lipomas.

As complicagbes envolvidas na doenga de
Madelung resultam da compresséo das estruturas
cervicais pela deposic¢éo de gordura, podendo ocasionar
disfagia, odinofagia e rouquidao®. A morte decorrente
de complicagéo direta dos lipomas é bastante incomum,
entretanto, apesar de rara, a degeneracao maligna da
doencga de Madelung j4 foi relatada na literatura®.

OBJETIVO

O objetivo deste trabalho é relatar o caso de um
paciente portador da LSM que foi tratado cirurgicamente
pela combinagio das técnicas de lipectomia e lipoaspiragao
e discutir a escolha do tratamento e sua eficicia, além
de analisar as possibilidades de tratamentos clinicos e
cirtrgicos disponiveis até o momento.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 55 anos, referiu surgimento,
ha cerca de um ano, de massas expansivas indolores
em diversas partes do corpo. O crescimento progressivo
dessas massas desencadeou queixas compressivas
como dispneia, disfagia e disfonia, além de dores
abdominais e deformidade estética, com consequente
isolamento social.

Antecedentes pessoais: portador de hipertenséo
arterial sistémica, ex-tabagista por 24 anos e ex-etilista
de destilados (200ml/dia) por 35 anos. Antecedente
cirdrgico: exérese de lipoma em regido mamaéria direita
ha trés anos.

O exame fisico geral ndo constava alteragoes,
exceto pelas massas simétricas, ndo delimitaveis e
indolores na parte superior do corpo - regido cervical
anterior e posterior, submentoniana, supraclaviculares,
deltoideas, toracica, dorsal e abdominal (Figura 1)
compativel com doenga de Madelung tipo 1.

Figura 1. Pré-operatério.

N3io apresentava alteracoes significativas em
seus exames laboratoriais. Realizada tomografia
computadorizada (TC) de pescogo (Figura 2) que
evidenciou proeminéncia de tecido adiposo no
tecido subcutidneo cervical, mais acentuado nas
regides submandibular, cervicodorsal posterior
e supraclaviculares. Na TC de térax (Figura 3)
observou-se proeminéncia de tecido adiposo no tecido
subcutidneo mamario, parede toracica anterior e regio
dorsal, inclusive entre os planos musculares, com efeito
tumefativo. A TC de abdome evidenciou proeminéncia
de tecido adiposo no tecido subcutidneo abdominal
(Figura 4).
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Figura 2. TC de pescogo - seta apontando para o acimulo de tecido adiposo
depositado em regiao cervicodorsal.

Figura 3. TC de térax evidenciando proeminéncia de tecido adiposo em regiao
mamadria, toracica anterior e regido dorsal.

Figura 4. TC de abdome evidenciando proeminéncia de tecido adiposo difuso
em parede abdominal.

Estabelecido o diagnéstico de doenca de Madelung
com acometimento cervical e de tronco, optou-se por
tratamento cirargico em conjunto entre as equipes de
cirurgia de cabeca e pescogo e de cirurgia pléstica, em
dois tempos, unindo os métodos de lipectomia cervical
e lipoaspiracdo abdominal, levando em consideracao
a sintomatologia, extensdo das lesdes, deformidade
fisica e desejo do paciente. O paciente assinou o termo
de consentimento livre esclarecido previamente aos
procedimentos cirturgicos, conforme os principios de
Helsinque.

No primeiro tempo cirdrgico, realizado pela
equipe de cirurgia de cabecga e pescogo, em setembro
de 2019, o paciente foi submetido a lipectomia cervical
com retirada de trés les6es adiposas ndo- encapsuladas
(Figura 5), seguido de fechamento priméario da
cervicotomia transversa Unica. As pecas anatémicas
foram enviadas para anatomopatolégico (AP). Laudo
do AP revelou histopatolégico consistente com lipoma.

Figura 5. Pecas anatomicas retiradas na cervicotomia anterior.

No segundo tempo cirargico realizado pela equipe
de cirurgia pléstica, em fevereiro de 2020, foi realizada
a lipoaspiragio abdominal anterior, com técnica imida,
com retirada de 1.700 mililitros de tecido gorduroso,
realizado posterior descarte do mesmo (Figura 6).

Figura 6. Produto aspirado na lipoaspiragdo abdominal.
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Paciente evoluiu satisfatoriamente nos pds-
operatorios, ndo apresentou complicagdes cirdrgicas,
compareceu nas consultas de retorno, sendo realizado
registro fotogréfico evolutivo. Recebeu profilaxia
antitrombética ndo farmacolégica durante os periodos
intra e pés-operatérios. No seguimento pés-operatoério
apresentou-se satisfeito com os resultados cirargicos,
com melhora importante da aparéncia (Figura 7),
melhora de suas queixas clinicas e aumento referido de
autoestima. Até o presente momento nao apresentou
recidivas das lesoes nas regides tratadas.

Figura 7. P6s-operatério.

DISCUSSAO

A doenca de Madelung ou lipomatose simétrica
multipla é uma disfungédo rara do metabolismo dos
adipécitos, predominantemente em homens na fase
adulta, de 30 a 60 anos. Seu crescimento lento e
progressivo pode determinar isolamento social e
depressiol. Sintomatologias compressivas podem surgir
em territério cervical e toracico, conferindo ao paciente
uma perda significativa em sua qualidade de vida.

Apés o diagnéstico dessa sindrome, um plano
terapéutico deve ser tracado a fim de garantir a esse
paciente alivio de seus sintomas e queixas tanto fisicas
quanto psiquicas. O tratamento desses pacientes é paliativo
e pode incluir medidas clinicas e cirtrgicas.

Além da corregao da sindrome metabdlica quando
presente, medicamentos demonstraram controle no
crescimento das lesdes. A utilizacdo de agonista beta-2-
adrenérgicos foi descrita no trabalho de Leung et al.,
em 1987". Este trabalho apresentou experimentalmente
o uso de salbutamol oral como droga para reverter
a doenca de Madelung rapidamente progressiva.

O esquema preconizado para a terapia com salbutamol
consistiu na ingestdo de 12mg/dia dividida em trés
doses, durante seis meses’. Entretanto, poucos estudos
comprovaram sua eficicia, ndo sendo seu uso rotineiro
no tratamento desses pacientes.

Técnicas nio cirdrgicas foram elaboradas como
tratamento adjuvante ou substituto da cirurgia, tais como
a injecao lipolitica. Esta é realizada pela aplicagio de
ativos lipoliticos, como a fosfatidilcolina e o desoxicolato,
causando fibrose do tecido adiposo e melhora do aspecto
da doenca®. Entretanto, seu uso gera severas aderéncias
na regifdo tratada as quais dificultam tecnicamente a
lipoaspiragéo ou exérese cirirgica em caso de recorréncia.

Técnicas cirdrgicas como resseccao do tecido
adiposo e lipoaspiragio sdo amplamente relatadas na
literatura. Estima-se que 63% dos pacientes apresentam
recidiva no pés-operatoério de cirurgia aberta e 95% no
caso de lipoaspiragéo®.

A excisdo das massas lipomatosas é complexa, ndo
somente pela sua extensdo, mas também pelo carater
fibroso, hipervascular e infiltrativo desse tecido'. Como nédo
ha um plano de clivagem entre as lesoes e o tecido adiposo
normal, a ressecgio total dos depésitos torna-se um grande
desafio ao cirurgido. Apesar da hemostasia rigorosa e uso
de drenos no pds-operatdrio, o surgimento de seromas e
hematoma é relativamente comum?.

A lipoaspiracdo tem a vantagem de apresentar
menor mortalidade perioperatéria que a cirurgia
convencional, sendo de extrema importéncia visto
que os pacientes comumente apresentam multiplas
comorbidades!®. Sua execucdo apresenta dificuldades
técnicas, como aresisténcia a penetragdo da canula devido
a natureza fibrosa do tecido, sangramento profuso devido
a rica vascularizagdo do tecido e também a necessidade
de abordagem cautelosa devido a intima relagao do tecido
com vasos e nervos'®. Desta forma, essa técnica deve ser
realizada por mios experientes e em regides amplas em
que a resseccao aberta seja inviavel.

Constantinidis et al., em seu estudo de 2003,
usou conjuntamente lipectomia e lipoaspiracio para o
tratamento de massas cervicais em 11 pacientes com
doenca de Madelung. Foi realizada em primeiro tempo a
lipectomia e em segundo tempo a lipoaspiragio. Durante o
seguimento pés-operatério de 32 meses, todos os pacientes
apresentaram melhora funcionas e mais de 80% dos
pacientes ficaram satisfeitos com o resultado estético; duas
recidivas foram observadas nesse estudo.

Wollina et al., em seu estudo de 20175, descreveu dez
casos de doenga de Madelung. Destes, trés pacientes foram
submetidos a corregao cirdrgica de massas cervicais por
lipectomia (um caso) e lipoaspiracgio (dois casos). Optou-se
na maioria dos casos por lipoaspiracio por se tratar de
técnica segura, com menor tempo de inatividade e sem
cicatrizes extensas. Dois pacientes apresentaram recidiva,
sendo um apds lipectomia e o outro apés lipoaspiracéo.
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Com base nas possibilidades de terapéuticas
disponiveis na literatura, e o fato de tratar-se de paciente
jovem e higido, optamos pelo tratamento cirtrgico, com
associacgio das técnicas de lipectomia e lipoaspiragio.

Visando a maior segurancga nos procedimentos foi
realizada abordagem por duas equipes distintas, cada
uma com énfase em suas areas de atuacido. A equipe
de cirurgia de cabeca e pescocgo, que realizou lipectomia
cervical e a equipe de cirurgia plastica, que realizou
lipoaspiracdo abdominal.

As lesées cervicais foram abordadas por lipectomia,
uma vez que eram lesbes relativamente pequenas e com
facil acesso por cervicotomia. As lesées abdominais, por
serem muito extensas e distribuidas pelos quadrantes
abdominais, optou-se pela realizacdo de lipoaspiragéo,
resultando em pequenas cicatrizes bem posicionadas
que possibilitaram a aspiracdo de grande quantidade
de tecido adiposo em todas as regides do abdome
anterior.

Por nao apresentar sindrome metabélica, nenhum
tratamento clinico adicional foi proposto, apenas foi
orientado a manter o tratamento regular da hipertensao
arterial sistémica.

O paciente foi informado do carater paliativo
das abordagens, uma vez que os depdsitos gordurosos
podem se reacumular devido & permanéncia do defeito
no metabolismo lipidico. Entretanto, o mesmo julgou
que os beneficios estéticos e psicolégicos justificariam as
intervencoes cirurgicas.

No periodo pés-operatorio o paciente apresentou-se
satisfeito com o resultado estético, evoluiu com cicatrizes
esteticamente aceitaveis e bem posicionadas, e sentiu alivio
nos sintomas compressivos que ji vinha apresentando.

CONCLUSAO

A sindrome de Madelung é uma doenca rara e
de etiologia ainda néo totalmente esclarecida. Devido
ao seu acometimento em diversos segmentos corporais,
a interacédo entre equipes cirdrgicas é de extrema
importancia no planejamento do tratamento destes
doentes.

A escolha do tratamento adequado para pacien-
tes portadores de LLSM depende da extensao da doenga,
idade, comorbidades associadas, expectativa do paciente
e a experiéncia da equipe cirdrgica.

Cientes do potencial risco de recidiva, esses
pacientes necessitam ser orientados com cautela no
periodo pré-operatério, sendo alinhadas suas expectativas
aoreal proposito paliativo do tratamento e informados das
chances reais de recidiva.

No caso relatado, a associagio entre as técnicas
cirtrgicas de lipectomia e lipoaspiragio proporcionou
um resultado estético favoravel, além de nao inviabilizar

procedimentos futuros, como no caso das enzimas
lipoliticas, por se tratar de paciente jovem e com
possibilidades de recidiva.

Este estudo apresenta um seguimento pés-
operatério menor que um ano, nio apresentando, até o
momento, recidiva das lesoes. Fato esse que impossibilita
a comparacao da manutencao dos resultados entre as
técnicas de lipectomia e lipoaspiracao.
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