DOENGA DE MADELUNG
A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Paulo Coelho*, Oscar Costa**, Talhas dos Santos***

RESUMO

A Lipomatose benigna simétrica miiltipla ou Doenga de Madelung, é caracterizada pelo depésito macico e simétri-
co de gordura predominantemente no pescogo e na cintura escapular. A doenga estd habitualmente associada ao

alcoolismo cronico.

Os autores apresentam um caso clinico de Doenga de Madelung, num homem de 56 anos, com grande depésito de

gordura no pescogo.
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ABSTRACT

Multiple benign symmetric Lipomatosis or Madelung's Disease is characterized by massive sym meiric fat deposits,

predominantly in the neck and shoulder girdle. The disease is frequently asso ciated with chronical alcoholism.
Authors present a case of Madelung Disease in a 56 year old man, with massive fat deposits in the neck.

Key-words: Madelung’s disease, symmetric lipomatosis, liposarcoma

INTRODUCAO

A lipomatose simétrica miiltipla, também co-
nhecida como doenca de Madelung ou de Lau-
nois-Bensaude, caracteriza-se clinicamente por
depositos maci¢os de gordura predominante-
mente no pescogo e cintura escapular, de forma
quase simétrica dando aos doentes um aspecto
"pseudo-atlético”.

Em 1846 Brodie © fez a primeira referéncia a
doenca. Madelung publicou um artigo em
1888 com 30 casos clinicos
definindo a doenga como "lipoma difuso do
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pesco¢o” . Mas foram Launois e Bensaude em
1898 quem pela primeira vez, descrevendo 65
casos **, a que deram o nome "adeno-lipo-
matose", referiram a tétrada sintomatica cldssi-
ca da doenca:
* lipomas
* simetria
* difusdo
* predominéncia cervical

Outros sinénimos encontrados na literatura:
adenolipomatose simétrica, lipomatose simé-
trica difusa, lipomatosis simplex indolens, li-
pomatose simétrica generalizada ou lipomatose
circunscrita miltipla “*. O termo adenolipo-
matose foi abandonado por nao haver envol-
vimento ganglionar .

Enzi, distingiu duas formas clinicas distintas,
classificando assim a doenga em duas catego-
rias
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* Tipo I — Gordura bem localizada, na parte
superior do corpo, peso normal, com evolugio
lenta

* Tipo Il — Gordura mal localizada, com exten-
sao a todo o corpo, peso elevado (obesidade),
com evolugdo rdpida, mas respeitando sempre
as extremidades.

EPIDEMIOLOGIA

A doenga afecta principalmente o homem,
entre 0s 35 e os 50 anos, sendo mais comum em
paises Mediterrinicos . A relacdo homem /mulher
nos casos relatados na bibliografia € de 15/1 ',

Os casos familiares sio raros sendo frequente
a associagdo com neuropatia periférica ',

Esta geralmente associada ao alcoolismo cro-
nico, sendo considerada por alguns autores como
uma "lipomatose dependente do dlcool”, embo-
ra esta associacao nao seja obrigatdria ="',

ETIOPATOGENIA

Embora seja objecto de muiltiplas teorias, a etio-
patogenia da doenca nao esti completamente
esclarecida. A teoria que relaciona a doenca com
a intoxicagdo alcodlica parece ser a mais con-
sensual® ™" Alguns estudos recentes, da fisi-
ologia do tecido adiposo parecem permitir uma
melhor compreensao do mecanismo de aparec-
imento da doenga. Parece haver factores neu-
rolégicos associados e a doenga podera ser se-
cunddria a distarbios do Sistema Nervoso Sim-
patico nas dreas afectadas “'". Provavelmente
existird um desregulamento dos receptores
beta-1, do qual resulta uma lip6lise ao nivel do
adip6cito, mas também, uma hiperplasia adi-
posa dos adipocitos menos volumosos, mas
mais numerosos, sob efeito do estimulo de neu-
rofisinas, relacionadas com o dlcool """,

Além da doenca de Madelung, em outros
tipos patoldgicos de acumulacdo de gordura,
como os lipomas e os lipossarcomas, demon-
straram-se alteracdes do mecanismo de acc¢io
da insulina a nivel dos receptores insulinicos
ou em nivel pés-receptores, com reduzida
actividade biologica desta hormona, que pode-
ria estar na sua patogénese .
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Encontra-se frequentemente uma diminuigdo
de niveis de 17 ceto-esterdides, provavelmente
associada com hepatopatia alcodlica. Ocorre uma
esterificaciio preferencial dos triglicéridos a cus-
ta dos fosfolipidos, que aparecem numa percenta-
gem de 39% neste tipo de lipoma, enquanto
que na gordura normal esse valor € de 2,8% .

Acredita-se que as teorias toxica e neurologi-
ca estejam ligadas e que em certos territorios
exista uma perda de sensibilidade por acgdo
lipolitica das catecolaminas, pela diminuicio
da sintese da lipase dos triglicéridos *'V.

CASO CLINICO

C. G., 56 anos, sexo masculino, raca euro-
caucasiana, referindo aumento das dimensoes
da regido submandibular atingindo depois todo
0 pescogo, com inicio a cerca de 10 anos. O
doente refere aumento rapido das dimensoes
durante os dois primeiros anos, com grande
deposito na nuca e regiao dorsal subjacente
("butfalo neck"), nos bragos e, posteriormente,
evolucdo lenta das mesmas (figs. 1-3).

Fig. 1- Pré-operatorio:
vista de frente

Fig. 2 - Pré-operatorio:
vista de perfil

Fig. 3 - Pré-operatirio: vista posterior

VOL. 41 N° 2,



Hébitos alcodlicos marcados (> 120 g/dia)
até cerca de dois anos antes do inicio referido
da doenca. Hdbitos tabagicos — 30 cigarros /
dia.

As andlises laboratoriais efectuadas nio reve-
laram alteragoes dignas de registo.

O estudo tomodensitométrico (TAC) (fig. 4) e
por ressonancia magnética nuclear (RMN) (fig.

Fig. 4 - Tomografia axial computadorizada (TAC)
pré-operatoria

Fig. 5 - Ressondncia magnética nuclear (RMN)
pré-operatoria

5) demonstrou a existéncia de volumosas mas-
sas adiposas. Efectuou ecografia hepdtica que
revelou moderada hepatomegalia. Operado em
1996, efectuou-se cervicotomia posterior emY
com exérese da massa cervicodorsal (figs. 6 e
7). Quatro meses depois procedeu-se a cervico-

Fig.6 - Cervicotoracotomia  Fig. 7- Cervicotoracotomia
posterior — aspecto pasterior — aspecto
intra-operatorio intra-operatorio
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tomia anterior, de mastide a mastéide, com
exérese das massas lipomatosas, muito vascu-
larizadas com planos de clivagem mal
definidos por infiltragdo em profundidade (figs.
8e9).

Fig Cervicotomia Fig - 9 Cervicotomia

anterior — aspecto
intra-operatorio

anterior — aspecto intra-
operaroério

O pos-operatorio imediato decorreu sem
complicagoes, verificando-se alguma dificul-
dade na sustentac@o da cabecga, apds a primeira
cirurgia, que foi corrigida com fisioterapia
(figs. 10-13).

-
Fig. 10 - Pds-opera-
tario: vista de
[frente

Fig. 11 - Pos-operatirio:
vista posterior

Fig. 12 - Pos-operatdrio:
vista de perfil
direito

Fig. 13 - Pés-operatdorio:
vista de perfil esquerdo

O doente encontra-se bem, sem aparente
recidiva da doenca, ap6s 4 anos de cirurgia.
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DISCUSSAO

A doenca de Madelung € uma lipodistrofia
rara que se apresenta com multiplas massas
adiposas no pescogo, tronco e extremidades
superiores .

Apo6s uma evolugdo inicial riapida, a doenga
tem geralmente evolucdo lenta e insidiosa. O
aspecto clinico € muito caracteristico e semel-
hante em todos os pacientes. Os grandes
depositos de gordura, quase simétricos, indo-
lores. envolvem principalmente o pescoco e
cintura escapular "=, Os bragos sido também
envolvidos dando aos doentes um aspecto
"pseudo-atlético”, que contrasta com o "quase-
asténico” aspecto do resto do corpo. Em alguns
casos hd depésitos no abdomen (tipo Il de
Enzi) .

O aspecto clinico peculiar que assemelha
todos os doentes torna o diagnostico evidente
na maioria dos casos. Apenas em casos preco-
ces ou atipicos podem uma série de outra
patologias serem consideradas para diagnosti-
co diferencial. A palpag¢do dos tecidos gor-
durosos revela consisténcia firme e elastica. A
pele apresenta-se tensa, livida e geralmente
com telangiectasias. Os principais diagnésticos
diferenciais sdo depositos adiposos da doenga
de Cushing e com os lipossarcomas. Ocasio-
nalmente pode ser dificil a diferenciacao com
doengas proliferativas ou metdstases gan-
glionares, embora estas possam coexistir com a
Doenga de Madelung "%,

Quistos cervicais, tumores benignos (heman-
gioma subcutdneo, lipomixangioma, neurofi-
broma, lipomas miultiplos) podem confundir-se
com a fase inicial da doenga.

A acumulagdo de gordura é considerada
como uma doenga benigna mas a compressio
do tracto aerodigestivo pode ocorrer na doenga
de longa duragdo. Provavelmente existe um
aumento de tumores malignos das vias aéreas
nestes doentes pelo efeito sinérgico do tabagis-
mo e alcoolismo como factor de risco quer da
doenca de Madelung quer dos tumores malig-
nos das vias aéreas. O desenvolvimento de sin-
tomas da vias aéreas deve ser investigado com-
pletamente por endoscopia ¢ imagiologia. A
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causa dos sintomas nido deve ser atribuida a
compressio pelas massas adiposas até que um
carcinoma das vias aéreas superiores seja
excluido

A degenerescéncia maligna é rara, no entanto
¢ conhecida a possibilidade do desenvolvi-
mento de lipossarcomas ="' em doentes com
doenca de Madelung com muitos anos de
evolugao.

O estudo imagiolégico da gordura acumu-
ladada no pescogo deve realizar-se com recur-
so a tomografia axial computadorizada (TAC) e
a ressonancia magnética nuclear (RMN) que
permitem observar a distribui¢do da gordura, o
trajecto dos grandes vasos do pescogo no inte-
rior da gordura e a presenca de compressoes
traqueais ou de lesdes ndo-lipomatosas. A
ecografia tem reduzido interesse nesta situagio

(1.9, 16,17

14

Histologicamente verifica-se a existéncia de
tecido adiposo nao-encapsulado, com pro-
jeccdes para estruturas circundantes, mas sem
alteracoes patognomonicas,

A auséncia de tratamento médico eficaz, o
efeito psicolégico provocado pelo aspecto
monstruoso dos pacientes e a exclusdo social
que dai resulta, fazem do tratamento cirtrgico
a Unica opgdo terapéutica ttil. Duas sao as
opg¢oes cirdrgicas: a cirurgia convencional e a
lipoaspiracio.

Os objectivos do tratamento visam funda-
mentalmente a reinser¢do social e familiar.

A cirurgia convencional revela-se particular-
mente complexa devido as grandes dimensdes
das massas adiposas, sobretudo a sua pene-
tragao em profundidade, que ultrapassa larga-
mente os planos que um exame clinico possa
fazer supor. Advoga-se a execugdo de uma
grande cervicotomia anterior, por uma-in¢isdo
transversal, de mastéide a mastéide. permitin-
do uma exérese das massas com toda a segu-
ranca. Uma cervicotomia posterior, por inei-
soes horizontais ou incisdo em Y permite a exé-
rese das massas lipomatoesas posteriores ("buf-
falo neck") ",

A lipoaspiragdo € uma técnica limitada, por
ser perigosa a nivel cervical anterior, e ineficaz
em funcdo da consisténcia dura das zona a
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aspirar. As suas indica¢des s@ao limitadas a
zonas com pequeno risco de lesdo vascular,
desde que a consisténcia da gordura o permita,
como, por exemplo, a nuca e o abdémen nos
doentes de tipo IT “'.

CONCLUSAO

A Doenca de Madelung € caracterizada por
grandes depésitos de gordura, principalmente
no pescog¢o dando aos doentes um aspecto dis-
forme. A etiopatogenia da doenga nio € con-
hecida, embora haja associagdo frequente a
hepatopatia alcodlica.

O risco da associagcdo com neoplasias malig-
nas das vias aéreas superiores bem como o ris-
co da transformagdo em lipossarcoma obriga a
que se proceda precocemente ao tratamento
desta doenga com recurso i ressec¢io cirirgi-
ca, para além da evic¢do do dlcool e do tabaco.
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