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Caso original de lipo-hipertrofia simétrica:
relato de caso e revisao de literatura

An original case of symmetric lipohypertrophy: case report and
review of the literature

NAZARETH PAPAZIAN v
JOE BAROUD'! B RESUMO
SAAD DIBO'! Paciente do sexo feminino, saudavel, meia-idade e com histéria
ELIAS ZGHEIB ! prolongada de massas com crescimento lento localizadas
GHASSAN ABU-SITTA'! bilateralmente e simetricamente nos membros superiores e

inferiores, préximas as principais articulacoes. Exames de
imagem e patolégicos apds excisdo das massas revelaram massas
constituidas por gordura subcutidnea normal. Nao houve evidéncias
de lipomas bem-circunscritos. Na revisao de literatura, destacaram-
se diversos disturbios lipo-hipertréficos, com possivel apresentacéio
simétrica. As caracteristicas das afecgoes encontradas néo eram,
porém, totalmente concordantes com as caracteristicas de nossa
paciente. Embora ndo de modo absoluto, a doengca que mais
estreitamente se assemelhou ao caso foi lipodistrofia simétrica rara,
conhecida como doenca de Madelung. Dos 150 casos relatados, em
apenas 3 foi descrito comprometimento dos membros inferiores,
como ocorreu em nosso caso. Este relato apresenta descrigiao
detalhada do caso, seu manejo e seguimento no pds-operatoério. Os
tipos distintos de lipodistrofias simétricas também sio discutidos.

Descritores: Lipodistrofia; Lipoma; Gordura subcutinea;
Lipomatose; Simétrica multipla; Membro inferior.

B ABSTRACT

A middle-aged healthy woman who presented with longstanding
history of slow growing masses located bilaterally and
symmetrically on the upper and lower extremities closed
to major joints. Imaging and pathology tests following
excision of masses revealed normal subcutaneous fat. There
was no evidence of well-circumscribed lipomas. A review
of the literature identified a number of lipohypertrophic
disorders, which may be present in a symmetrical fashion.
The characteristics of the disorders, however, did not fully
agree with characteristics observed in our patient. Although
not absolute, the closest disease found to fit our case is a rare
symmetrical lipodystrophy known as Madelung’s disease. Of
150 reported cases, only 3 described involvement of lower
extremities as seen in our case. We report a detailed description
of a case, its management and post-operative follow-up.
Different types of symmetrical lipodytrophies are also discussed.
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INTRODUCAO

A lipodistrofia é um distarbio do metabolismo
de gordural. A lipodistrofia progressiva é uma doencga
rara caracterizada pela perda de gordura subcutinea
dos membros superiores, podendo estar associada a
hipertrofia de gordura abaixo da cintura. O quadro clinico
de alguns tipos de lipodistrofia compreende em actimulo
consideravel de gordura em regides simétricas do corpo’.
Este relato apresenta e descreve o manejo de um caso
original de lipo-hipertrofias simétricas multiplas nao
consistente com nenhum distirbio lipodistréfico simétrico
previamente descrito na literatura.

RELATO DE CASO

Historico do paciente

Paciente do sexo feminino, 42 anos, saudavel,
caucasiana e de ascendéncia iraquiana que apresentava
massas subcutineas grandes, localizadas simetricamente
nos membros superiores e inferiores, de crescimento lento
e constante ao longo de 14 anos. A paciente relatou que
as massas apareceram simultaneamente, ao contrério das
massas maiores, cujo aparecimento se deu previamente.
As massas se tornaram um incémodo em termos de
aparéncia fisica e passaram a interferir nas atividades
diarias. Entre os sintomas associados, estava histérico
prolongado de fadiga e fraqueza.

No histérico médico pregresso da paciente,
encontra-se apenas uma doenga de refluxo gastroesofagica
significativa, controlada com dose diéria de inibidor
de bomba de prétons. A paciente negou ser tabagista e
consumir bebidas alcodlicas. No histérico de sua familia
ha prevaléncia de diabetes mellitus tipo I, doenga arterial
coronariana e obesidade. A investigagdo laboratorial
alguns meses antes compreendeu testes de funcéo
tireoidiana, perfil lipidico, glicemia de jejum e niveis de
cortisol. Todos os resultados estavam dentro dos limites
do normal.

Exame fisico

A paciente apresentou indice de massa corporal
de 41,6 e altura de 151 cm. A func¢éo cognitiva observada
era normal na avaliagdo do instrumento Miniexame do
Estado Mental. Observou-se massas simétricas tanto em
localizagdo quanto em tamanho, bem-circunscritas, firmes
e moveis, sem alteracoes da pele sobrejacente. O par de
massas mais proeminente localizavam-se em direcio
lateral sobre a regido proximal da coxa, estando a proje¢éo
méxima no nivel das articulacgoes do quadril (Figuras 1 e 2).

Os abaulamentos proeminentes conferiam
deformidade fisica, e estimou-se medirem 26 cm x 12 em
x 14 em. Um segundo par, localizando-se simetricamente

Figura 1. Visao anterior: pré-operatério com massas simétricas no aspecto
lateral das articulagées do quadril e aspecto medial das articulagdes do joelho.

Figura 2. Visdo lateral: pré-operatério com par de massas sobrepostas no
aspecto lateral da articulagao do quadril.

em diregdo cefilica as massas supramencionadas, era
menor e apresentava tamanho assimétrico, medindo 8
ecmx7emx7cemebcemx5cemx3cem dos lados direito e
esquerdo, respectivamente. O terceiro par localizava-se
no aspecto medial de cada joelho, medindo 10 cm x 6 cm
x4 cme 12 cm x 8 em x 5 em dos lados direito e esquerdo,
respectivamente (Figura 1). O ltimo par localizava-se
no nivel dos epicondilos laterais, aparentava ter tamanho
ligeiramente menos assimétrico, medindo 5 cm x 4 em x
3cme4cmx3cemx 3 em. A massa do cotovelo direito foi
a Unica moderadamente sensivel a palpacio.
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A pele sobrejacente de todas as massas apresentava
coloracdo e consisténcia normais, em comparacio ao
restante da pele da paciente, sem &areas de reabsorcao
de gordura ou edema circundante. A forca e a percepcéo
sensorial estavam normais em todos os membros. Nao se
observou massas intra-abdominais & palpagéo profunda
e o comprimento hepatico estava normal.

Diagnéstico por imagem

Foi realizada ressonincia magnética do quadril
e do membro inferior para determinar a localizagio e
extensao do comprometimento. Observou-se massas com
bordas maldefinidas, localizadas na gordura subcutinea
e nio acometendo as estruturas musculares. Observou-
se edema nos planos de gordura profunda, no aspecto
anterior da regifao proximal das coxas. Os outros achados
nao foram significativos, exceto por um sinal com elevagéo
alterada no tendao do gliteo maximo, consistente
com tendinopatia leve; medula 6ssea e articulagoes de
aparéncia normal (Figura 3).

Figura 3. Ressonancia magnética de quadril e membro inferior demonstrando
massas com bordas maldefinidas localizadas na gordura subcutinea.

Intervencao cirurgica

Ap6s discutir os riscos e beneficios da cirurgia com
a paciente, decidiu-se pelo prosseguimento da excisao
cirdrgica, a fim de restaurar suas atividades de rotina. Apés
infiltracdo com xilocaina e adrenalina, foram feitas incisoes
elipticas na pele acima das massas como via de acesso
aos tecidos subcutineos até identificagido das bordas das
massas. A coloragdo mais escura e a consisténcia distinta
dos tecidos das massas eram claramente discerniveis dos
tecidos adiposos circundantes.

Contudo, a excisao das massas foi lenta e prolongada
em decorréncia da auséncia de planos de disseccio que
as separassem do tecido adiposo saudéavel circundante.
As massas eram multilobuladas, aderentes aos tecidos
moles circundantes e apresentavam auséncia de cipsula
circundante. Apesar do boa irrigagdo sanguinea, néo se
observou pediculo dominante discernivel em nenhuma
das massas. A maior parte do sangramento foi oriunda
dos planos profundos ligados a fascia. As massas
foram totalmente removidas dos planos da fascia sem

comprometer qualquer estrutura profunda. Um dreno de
Blake foi inserido em cada defeito resultante nos tecidos
moles. Foi aplicada cinta compressiva ao fim da cirurgia.

RESULTADOS

N3o houve intercorréncias no pés-operatoria, com
volta & deambulagdo no primeiro dia pés-cirargico. No
terceiro dia o paciente recebeu alta com todos os drenos,
sendo removidos os drenos nos cotovelos e joelhos no
sétimo dia e suspenséo do uso de antibiéticos no décimo
segundo dia.

Apbs o primeiro més de seguimento, foram
observados seromas nas coxas que desapareceram em
quatro semanas ap6s drenagens.

A paciente nao apresentou recidiva de massas ou
seromas durante os seis meses de acompanhamento.

Achados patolégicos a macroscopia revelaram
tecido adiposo de aparéncia normal distribuido em
l6bulos. A avaliacdo microscépica apresentou células
adiposas normais, com tamanho celular normal por meio
de avaliacéo subjetiva.

DISCUSSAO

A lipo-hipertrofia e a lipoatrofia constituem as duas
categorias de lipodistrofia?2. Embora sejam diferentes em
termos de etiologias e associagbes, ambas podem coexistir
em alguns disturbios lipo-hipertréficos?.

Ha uma aparente baixa quantidade de diagnésticos
de sindromes lipo-hipertréficas devido sua associacio
a diversas comorbidades? 3. Um exemplo relevante é a
sindrome de Berardinelli-Seip que trata-se de sindrome
de lipodistrofia generalizada e associada a caracteristicas
acromegaloides, pseudo-hipertrofia muscular, acantose
nigricans e hepatomegalia, entre outros®. Em geral, as
sindromes sido reconhecidas no nascimento, embora o
diagnéstico possa ser feito posteriormente durante a
infancia ou puberdade®.

A lipo-hipertrofia localizada é identificada como
uma complicacdo em decorréncia de injegoes multiplas
de insulina no mesmo local*. Esse fend6meno é mais
prevalente entre portadores de diabetes tipo I e pode
ocorrer ja no segundo ano apds o inicio do tratamento
com insulina®.

A lipo-hipertrofia é uma complicacdo amplamente
conhecida em pacientes com sindrome daimunodeficiéncia
adquirida (AIDS) que fazem uso de terapia antirretroviral
altamente ativa (HAART, acrénimo em lingua inglesa)®S. Em
geral, a lipo-hipertrofias associadas a AIDS compromete a
gordura na regido dorsocervical formando uma corcova de
bufalo na regido cervical anterior e tecidos mamarios de
ambos os sexos®. Essas afeccoes também sdo associadas
a resisténcia a insulina e hiperlipidemia®.
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O lipedema é um disttrbio cronico do metabolismo
de gordura presente exclusivamente em mulheres’. Esse
distarbio é caracterizado por edema simétrico dos membros
inferiores’, sendo causado pelo comprometimento
simétrico do armazenamento e metabolismo de tecido
adiposo, resultando em nédulos de tecido subcutdneo com
distribuicéo regular?.

A progressao do lipedema é dividida em trés
estagios. No inicio, pode se identificar a palpacéo
pequenos nédulos subcutaneos®. O segundo estagio é
caracterizado pelo aumento desses nédulos que assumem
uma distribuicdo irregular e pele sobrejacente com
granulacdo e covas (aspecto de casca de laranja)®. No
estdgio mais avancado, o tecido adiposo subcutaneo forma
uma projecio na pele dos joelhos e coxas, interferindo
na mobilidade®. Nessa doencga, o edema é tipicamente
sensivel a palpacio e ndo acomete os tornozelos e pés, o
que a diferencia do linfedema’ 8.

Em nossa paciente, a projecdo da gordura subcu-
tanea nos joelhos e coxas é concordante com lipedema,
porém, a auséncia das principais caracteristicas diagnés-
ticos do lipedema, como alteragées da pele sobrejacente
aos nédulos de gordura e edema sensivel nos membros
inferiores, tornando o diagnéstico menos provavel.

Entre os diferentes casos de lipodistrofia e suas
associagoes relatadas na literatura, o mais semelhante
ao quadro clinico de nosso paciente é o de lipomatose
simétrica multipla (LSM), também conhecida como
lipomatose de Launois-Bensaude ou doenca de Madelung.
Trata-se de uma doenga progressiva rara caracterizada por
grandes acimulos de tecido adiposo®. As lesées tipicas sdo
lipomas ndo encapsulados que, em geral, penetram a fiscia
muscular®. Essas lesoes ficam situadas simetricamente
nas regides do pescoco, ombros, supraclavicular, deltoide,
abdome, virilha e nddegas'.

Entre os 150 casos relatados, apenas 3 apresentavam
comprometimento grave do membro inferior®. A patogénese
dessa doenca é desconhecida, mas é consistentemente
associada ao alcoolismo, transtornos hepéticos, tolerancia
reduzida a glicose, hiperlipoproteinemia, hiperuricemia,
neuropatia, acidose tubular renal e hipotireoidismo® 1°.

A pesquisa na literatura néo identificou um
relato de caso de doenca de Madelung que néo estivesse
associada a nenhum sintoma metabdlico, endocrinolégico
e neurolégico. Além disso, a maioria das lipo-hipertrofias
apresentam com frequéncia crescimento difuso e ndo
circunscrito de gordura subcutinea!, diferentemente
das lesbes em formato de lipoma encontradas em nosso
caso. Nos pacientes com LSM, as células adiposas do
tecido lipomatoso sdo menores que os adipécitos. Essa foi
uma caracteristica discordante dos achados histolégicos

*Autor correspondente: Nazareth Papazian

observados em nosso caso. Ademais, o histérico natural
da doenga de Madelung sugere alta probabilidade de
recorréncias lipo-hipertréficas. No entanto, esse néo foi
o caso de nossa paciente apéds seis meses de seguimento.
Uma possivel recorréncia poés-ressecgio pode ocorrer
posteriormente ou podera ser observada.

CONCLUSAO

Este relato de caso nio se assemelha totalmente
a um disturbio lipo-hipertréfico, embora, mesmo néo
absoluto, a doenga concordante que mais se assemelhe ao
nosso caso € a lipodistrofia simétrica rara, conhecida como
doenca de Madelung. A possibilidade de categorizar com
seguranca o presente caso como uma varia¢éo da doenca
de Madelung permanece aberta a debate.

CONFORMIDADE COM PADROES ETICOS

Neste arigo néo foram violados os padroes éticos,
visto que néo foram citados nomes de pacientes e as
imagens nio revelam identidade.
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