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RESUMO

A Sindrome de Madelung é um tipo rarvo de lipodistrofia que acomete a vegido cervical, o tronco e a regido
proximal dos membros superiores e cujo vinico tratamento efetivo ¢ a ciruigia.

Relata-se o caso de um paciente com esta sindrvome, que esti sendo submetido a cirurgias peviodicas no
Servigo de Cirurgia Plastica da Santa Casa de Misericordia de Curitiba desde margo de 1996, apresentan-
do melhora notdvel em sua aparéncia, sem recidiva dos depdsitos lipomatosos até o presente momento.

INTRODUCAO

A Sindrome de Madelung ¢ um tipo raro de A condigao, de etiologia ainda desconhecida,
lipodistrofia descrito pela primeira vez em 1888 por caracteriza-se por uma deposi¢ao simétrica de tecido
Otto Madelung. Desde entao, pouco mais de 200 ca- adiposo ao longo do pescogo determinando o aspecto
sos foram relatados na literatura. cliassico denominado “horse collar” (Otto
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Madelung'”, 1888), bem como das regides parotidas,
retroauriculares e submentoniana (“bochecha de
hamster”), tronco, regioes deltoides, supraclaviculares
e parte proximal dos membros superiores (“aspecto
pseudoatlético”), além da regido cervical posterior
(“giba de bafalo”) (Enzi®, 1984).

O crescimento lento e progressivo das massas
lipomatosas leva a um verdadeiro desfiguramento es-
tético, que nao raro determina o isolamento social ¢ a
depressao no paciente. (Cavalcanti®, 1995).

REVISAO DE LITERATURA

As lipomatoses benignas foram classificadas em 3 gru-
pos clinicos por Carlsen e Thomnsen (1978), confor-
me observa-se na Tabela 1.

Hugo ¢ Conway (1966) classificaram a Lipomatose
Difusa Simétrica (tipo 2) em: predominantemente em
tronco e coxas; ¢ predominantemente cervical, como
descrita por Madelung.

A lesao origina-se no tecido celular subcutineo, pe-
netrando por entre as fiscias musculares ou nos espa-
Gos entre 0s Orgaos, seguindo aparentemente o cami-
nho de menor resisténcia.

As massas lipomatosas sao firmes e nao encapsuladas,
misturando-se bem com o tecido celular subcutaneo
ao redor, estando intimamente relacionadas aos mus-
culos, vasos e nervos. Microscopicamente, o tecido
lipomatoso difere do tecido adiposo por apresentar
mais elementos fibrosos e vasculares (Enzi”-®, 1984).

O crescimento das massas lipomatosas se dd por mul-
tiplicagdo celular semelhante a neoplasia, ¢ nao por
hipertrofia das células pré-existentes (Enzi”, 1977).

Acredita-se existir nesses pacientes um defeito na ca-
deia lipolitica, em um estagio anterior a formagao do
AMPc intracelular (Dorigo®™, 1980; Enzi”, 1977).

Klopstok et al. (1994) relataram uma disfungao
mitocondrial comum nesta sindrome. Sao fatores as-
sociados, porém inconstantes: etilismo, tabagismo,
hiperinsulinemia, hiperlipoproteinemia e
hiperuricemia.

Além da deformidade progressiva causada pelo teci-
do lipomatoso, os pacientes em geral ndo apresentam
sintomas. Contudo, podem ocorrer sindromes
mediastinais decorrentes da compressao de estruturas
do mediastino pelo tecido lipomatoso, bem como

neuropatias sensoriais, motoras ¢ autonoémicas (Enzi®),
1984). A natureza dessas neuropatias ainda nao esta
bem esclarecida.

O diagndstico desta sindrome ¢ feito facilmente pela
aparéncia peculiar dos doentes; sendo a tomografia
computadorizada e a ressondncia magnética uteis na
determina¢io da extensdo das massas, bem como da
sua relagao com vasos, nervos ¢ musculos.

O diagndstico diferencial deve incluir as varias lesoes
do tecido celular subcutaneo, como: lipomas,
angiodisplasias, neurofibromas, sarcomas, bdcios,
sialoadenites, obesidade e tumores linfaticos.

Alguns métodos terapéuticos tém sido sugeridos na
tentativa de diminuir o volume dos depodsitos
].ipomatOSOS{”‘ 14, 16, 23, 25, 29':_

Leung et al. (1987) relataram um caso em que o
Salbutamol oral reverteu uma sindrome de Madelung
rapidamente progressiva, por um aumento na taxa
metabolica. O paciente em questao apresentava ativi-
dades lipoliticas normais tanto “in vitro” quanto “in
vivo”. Entretanto, ndo ¢ certo se nessa doenga as ati-
vidades lipoliticas permanecem ou nio intactas.

O esquema preconizado para a terapia com Salbutamol
consiste na ingestao de 12 mg/dia divididas em trés
doses, durante seis meses''*.

O tratamento de escolha, porém, € a excisao cirurgica
das lesdes (Dorigo®, 1980; Enzi®| 1984; Hoehn'),
1976; Hugo'” et al., 1966; Schuler?®, 1976;
Shugar®”| et al., 1985). Muito embora a cirurgia en-
volva um sucesso apenas tempordrio na melhora da
aparéncia, uma vez que os dep6sitos gordurosos
reacumulam-se devido a permanéncia do defeito no
metabolismo lipidico, os beneficios tanto estéticos com
psicolégicos assim promovidos justificam as opera-
goes.

A excisao das massas lipomatosas ¢ um procedimento
cirtrgico lento, que requer habilidade técnica, devido
a extensao, ao cardter fibroso, hipervascular e
infiltrativo desse tecido. Como nao hd um plano de
clivagem entre as lesoes e o tecido adiposo normal, a
ressecgao total dos depdsitos torna-se impraticdvel.
Assim, ¢ preferivel adotar uma técnica de escultura,
restaurando um contorno relativamente normal, ao
remover a maior parte de tecido lipomatoso possivel
(Hugo""?, 1966).

Apesar da hemostasia rigorosa ¢ do uso de drenos no
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pos-operatorio, o desenvolvimento de seromas e he-
matomas ¢ bastante comum (Hugo'” et al., 1966;
Schuler®®, 1976; Shugar?”| et al., 1985).

O emprego da lipoaspiragao no tratamento desta
sindrome foi relatado por Carlin e Rarz'V (1988),
que a consideraram um método paliativo ideal, uma
vez que pode ser realizada sob anestesia local, com
menor seqiiela cicatricial € em quantas vezes for ne-
cessdario. Entretanto, a recorréncia das massas
lipomatosas ¢ provivel, da mesma maneira que na
excisdo cirtrgica. Além disso, a lipoaspiragao apresenta,
segundo os autores, dificuldades técnicas como: re-
sisténcia a penetragio da canula (devido a natureza
fibrosa do tecido), sangramento profuso (pela natu-
reza hipervascular do tecido) e também a necessidade
de abordagem conservadora devido a intima relagao
do tecido lipomatoso com vasos e nervos, nao se cor-
rigindo totalmente a deformidade'.

MATERIAL E METODOS

O.M., sexo masculino, 53 anos, branco, brasileiro, es-
tava bem at¢ hd aproximadamente quatro anos, quan-
do notou o aparecimento de massas na regiao poste-
rior do pescogo (giba) e no dorso, que, embora
indolores, foram aumentando progressivamente de
volume. Simultaneamente, refere crescimento de mas-
sas semelhantes na face, regioes retroauriculares e
supraclaviculares, com certa mudanga da fisionomia
nega aumento de peso durante o periodo. Foi tabagista
de 30 cigarros/dia por 40 anos ¢ etilista
de 1 copo/dia por 20 anos. Negava
outras queixas.

Tabela I

moniosa. Os procedimentos cirurgicos realizados es-
tao listados na Tabela II.

RESULTADOS

Apos as quatro operagoes listadas na Tabela I, obser-
vou-se significativa melhora na aparéncia do paciente
(Figs. 1 a 3).

DISCUSSAO

Embora sendo uma afec¢ao rara, a Sindrome de
Madelung cursa com os aspectos cldssicos descritos
ha mais de cem anos, claramente visiveis no paciente
aqui relatado: “horse collar”; “bochecha de hamster™,
“giba de bufalo™ e “aspecto pseudoatlético”
(Madelung'”| 1888).

Doenga que se inicia na idade adulta e com historia
pregressa de etilismo e tabagismo conforme foi rela-
tado por Enzi'”, 1977; Kodish™", 1974; Leung''*,
1987; Lyon''® 1910; Moretti?"| et al., 1973;
Tizian®", 1983, e que foi observada em nosso paci-
ente; bem como a evolugao progressiva das massas
lipomatosas (Enzi®, 1984).

Optou-se pelo tratamento cirtirgico devido ao con-
senso entre os diversos autores de que este ¢ o tinico
método efetivo de tratamento (Dorigo™, 1980;
Enzi¥| 1984; Hoehn®, 1976; Hugo'"” et al., 1966;
Schuler?® 1976; Shugar®”, 1985).

Lipomatoses Benignas

Ao exame fisico, apresentava 1,72

E Tipo 1
metro e 62 qmlos. O exame segmen-

Lipomatose Difusa Congénita

Localizada principalmente em tronco, mal
delimitada dos tecidos vizinhos. nio hereditiria.

tar era normal, exceto pela presenga de

Tipo 2
massas de consisténcia firme, pouco

Lipomatose Difusa Simétrica

Desenvolve-se na vida adulta, primeiramente
localizada em regido cervical, hereditiria.

aderidas aos planos profundos e

. i , Tipo 3
indolores, ao longo das regioes pré e

Lipomatose Miiltipla

Numerosos lipomas subcutineos pequenos,
encapsulados, principalmente localizados nos
membros,

retroauriculares, submentoniana,

Classificagdo das lipomatoses benignas.

cervical posterior, além de regioes

bolsa escrotal. =

Procedimento Cirtrgico

Diante desse quadro clinico, foi |marode 1996

Lipectomia cervical posterior ("giba de bifalo”).

diagnosticada a Sindrome de
Madelung e iniciado o tratamento ci-

maio de 1996

Lipectomia retro-auricular bilateral e em dorso
(regides supra-escapulares).

rirgico com ressecgoes seriadas das [ Junho de 1996

Lipectomias submentoniana e supra-claviculares.

massas lipomatosas, na tentativa de | yubro de 1996

Lipectomia cervical posterior ("giba de bifalo”
recidivada) e em dorso (regido lombar).

conferir-lhe uma aparéncia mais har-

Procedimentos cirirgicos,
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Conforme relatado por Schuler®®, (1976), as opera-
goes por nos realizadas também foram trabalhosas pelo
cardter infiltrativo, fibroso e hipervascular das massas
lipomatosas, que nao apresentavam plano de clivagem.
Embora tenham sido utilizados drenos de Penrose por
dois dias no pés-operatorio, houve formagao de
seroma em todas as operagoes, necessitando de dre-
nagens aspirativas.

Os laudos anatomo-patolégicos revelaram tratar-se de
tecido adiposo com aumento de fibras e vasos, con-
forme relatado por Enzi®, (1984).

Apesar de a mudanca da aparéncia ter sido sutil, o
¢

paciente mostrou-se extremamente satisfeito com os

resultados obtidos.

CONCLUSAO

O tratamento de escolha para Lipomatose Simétrica
Benigna ¢ a excisdo cirtrgica dos tumores.

A aparéncia pés-operatoria confirma os dados da lite-
ratura de que sao necessdrias vdrias intervengoes seri-
adas, aliadas a paciéncia e habilidade do cirurgiao, para
conferir ao paciente uma aparencia mais harmoniosa.
Embora a operagao envolva um sucesso apenas tem-
poririo, os beneficios estéticos e psicologicos assim
promovidos justificam as operagoes.
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