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Doenca de Madelung: relato de caso e revisao da literatura

Madelung’s disease: a case report and literature review

Ligia Persici Rodrigues', Ernesto Lima Araujo Melo?

A doencga de Madelung é caracterizada por massas simétricas de tecido adiposo no pescogo, ombros, bragos e parte
superior do tronco. A tomografia computadorizada demonstra achados de imagem caracteristicos e é considerada o
método de escolha para diagnostico, estadiamento pré-operatdrio e acompanhamento pés-cirirgico. Relatamos o caso
de um homem com aspectos tomogréficos tipicos da doenca de Madelung.

Unitermos: Doenca de Madelung; Lipomatose simétrica multipla benigna; Lipomas; Alcoolismo.

Madelung’s disease is characterized by the presence of symmetric masses of adipose tissue on the neck, shoulders,
arms and the upper trunk. Computed tomography demonstrates characteristic imaging findings, and it is considered to
be the method of choice for diagnosis, pre-operative staging, and postoperative follow-up. The authors report the case

of a man with typical tomographic findings of Madelung’s disease.
Keywords: Madelung’s disease; Benign multiple symmetric lipomatosis; Lipomas; Alcoholism.
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INTRODUCAO

Lipomatose simétricamltipla, também
conhecida como doenca de Madelung ou
sindrome de Launois-Bensaude, é uma
entidade rara caracterizada pelo depdésito
subcuténeo indolor de tecido adiposo difu-
samente no pescogo, tronco superior, bra-
cos e pernasy.

Historicamente, a doenca de Madelung
tem sido vistamais em homens (propor¢éo
homem: mulher de 15:1) entre 30 e 60 anos
de idade. Ha4 aumento na prevaléncia da
doencaentreapopul agdo mediterranea (in-
cidénciarelatada na Itdlia de 1/25.000 ho-
mens), e existe relacdo entre essadoenga e
0 consumo excessivo de dcool, particular-
mente o de vinho tinto®. Tal condico de-
senvolve-se durante um periodo de meses
a anos. Os pacientes queixam-se de sua
aparéncia, embora 0 aumento dos depdsi-
tos adiposos, em casos avancados, possa
causar dispneiaou disfagia®. A doencade
Madelung tem sido observada em associa-
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¢80 com diabetes, gota, alcoolismo eoutras
doengas sistémicas®.

Relatamos o caso de um homem de 50
anos de idade apresentando massas indo-
lores cervicofaciais e nas regides superio-
res do tronco, que aumentaram gradual-
mente de volume ao longo de trés a quatro
anos (Figura 1).

RELATO DO CASO

O histérico médico do paciente era
marcado por hipertensdo arterial sistémica,
controlada efetivamente com medicacéo.
Negava aumento do aporte caldrico e seu
consumo alcodlico foramaior que 1,0 li-
tro de bebida destilada por dia, durante 28
anos. No exame fisico, havia zonas de au-

mento de volume naface, pescogo e tronco
superior, sem sinais de edema. Subsequen-
temente, o paciente submeteu-se a tomo-
grafia computadorizada (TC) do créanio e
pescoco, com a hipdtese clinica de “lipo-
mas”.

Os achados de TC mostraram distribui-
¢80 simétrica e difusa de material adiposo
homogéneo néo encapsulado no subcuté-
neo da regido cervicofacia e nas porgdes
superiores do tronco, sem evidéncias de
real ce pos-contraste. Os planos musculares
profundos demonstraram formas, contor-
nos e coeficientes de atenuagdo preserva-
dos, sendo levemente rechacados pelo
material adiposo e sem, no entanto, exibir
sinais de infiltracdo direita. Nao havialin-
fonodomegalias, massas com coeficientes

Figura 1. Imagens lateral e frontal do paciente mostrando aumento simétrico dos tecidos moles decor-
rente do depdsito de material adiposo, mais evidente nas regides pré-auriculares, submandibulares e
supraclaviculares.
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de atenuagao de partes moles, francas mal-
formac0es linfaticas ou dilataces vascu-
lares (Figura 2).

DISCUSSAO

Madelung foi 0 primeiro a extensiva-
mente descrever essa entidade numa série
de pacientes em 1888, e adoenca éreferida
como doengadeMadelung. Launoise Ben-
saude relataram 65 casos em 1889, expan-
dindo a descri¢do dessa condicdo, que tem
sido referida também como sindrome de
Launois-Bensaude. Atualmente, mais de
270 casos foram descritos®,

A lipomatose simétricamiltipla é clas-
sificada em dois tipos. No tipo I, hd mas-
sas lipomatosas nas regides parotideas, no
pescoco, na regido supraescapular e no
deltoide. Neste grupo, em alguns pacientes
pode haver acometimento profundo, cau-
sando dispneiaedisfagia. Notipo 1, alipo-
matose é difusa, com aaparénciaclinicade
obesidade simples, ndo apresentando os
sintomas de envolvimento profundo que
podem acontecer no tipo 1. As massas
normal mente ndo respeitam planos de cli-
vagem, penetrando em todos os niveis, di-
ficultando sua exérese cirtrgica®.

Varios tipos de lipomatoses, normal-
mente diferenciados por localizagdo anat6-
micae variadas manifestagdes clinicas, tém
sido descritos, como a lipomatose simé-
trica maltipla, lipomatose congénita in-
filtrativa da face, lipomatose encefal ocra-
niocutanea, lipomatose da cintura escapu-
lar, adipose dolorosa, lipomatose pélvicae
lipomatose mediastinal®. O diagnéstico
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Figura 2. Reconstrucoes sagi-
tal e coronal mostrando depo-
sicao profunda e difusa de te-
cido adiposo (setas).

clinico éfeito pel o reconhecimento daapa-
réncianicado(a) paciente, mas, em casos
atipicos, pode haver confusdo com doen-
caslinfoproliferativas e outras condigtes?.

A etiologia da doenca de Madelung é
desconhecida. A ingestdo de élcool demais
de80 g por diadurante pelo menos 10 anos,
encontrada em até 90% dos casos descri-
tos na literatura, também estava presente
neste relato de caso. Polineuropatia, des-
crita como uma disfungdo sensorial, mo-
tora e autondmica, e detectadaem cercade
85% dos pacientes com doenca de Made-
lung, geralmente se desenvolve vériosanos
apos o aparecimento dos lipomas e ndo
estava presente no paciente em questao(”.

A radiografia de torax pode mostrar
alargamento mediastina. Na TC observa-
se tecido lipomatoso néo-encapsulado e
homogéneo, podendo haver deposi¢éo pro-

funda (submuscular) detecido adiposo (Fi-
gura 3). Esta ultima apresentacéo ocorre
mais frequentemente em volta da traqueia
e/ou profundamente ao misculo trapézio.
Em alguns casos, identificam-se calcifica-
¢Bes no interior dos lipomas®”.

A TC é considerada, atualmente, o mé-
todo de escolha para o diagnostico, estadia-
mento pré-operatdrio e acompanhamento
pos-cirargico dos doentes com lipomatose
simétricamulltipla. A avaliagdo dasimagens
diretamente no monitor do tomdgrafo, em
estacdes de trabalho ou em computadores
dotados de programas visualizadores, per-
mite amodificacdo dinamicade parametros
dejandaseniveis, aém damensuracdo dos
coeficientes de atenuacdo em &reas de in-
teresse, 0 que pode melhorar aidentificacéo
e caracterizacdo do materia adiposo. Ape-
sar de ndo terem sido comentadas mesmo

Figura 3. Imagem axial
pos-contraste mostrando
depdsito de tecido adi-
poso difuso envolvendo
estruturas profundas.
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em revisdes recentes®, algumas das van-
tagens da TC incluem as reformatagoes
multiplanares, pois, ainda que prescindi-
veis para o diagnéstico, podem refinar a
apresentacdo dos achados efacilitar aapre-
ciacdo da distribuicdo da lipomatose para
radiol ogistas e ndo radiologistas (Figura2).

A avaliac&o por TC permite afastar im-
portantes diagndsticos diferenciais, tais
como linfoma e comprometimento metas-
tatico linfonodal. A TC também possibilita
0 estadiamento tumoral nos casos em que
a lipomatose simétrica mitipla esteja as-
sociadaadoencamaligna, especialmente o
carcinoma de células escamosas das vias
aéreas superiores, decorrente de etilismo e
tabagismo muitas vezes associados.

A aparéncia ultrassonogréfica das lipo-
matoses tem aspecto tipico. Porém, apesar
de a ultrassonografia ser amplamente uti-
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lizadanainvestigacdo de massas cervicais,
asmedidas de densidade realizadaspor TC
tém maior fidelidade diagnostica®.

Os achados na ressonancia magnética
(RM) quase sempre se sobrepdem aos da
TC, ressdtando-se, porém, queaRM émais
onerosa e geralmente menos acessivel©.

Apesar de ter incidéncia relativamente
baixa, os radiologistas devem conhecer os
achados de imagem tipicos da doenga de
Madelung, para estabel ecer prontamente o
diagndstico correto, excluir outras condi-
¢Oes que se sobrepdem, efornecer informa:
¢Oes adequadas para um manejo médico
pertinente.
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