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Doenca de Madelung: relato de caso e revisao
da literatura™

Madelung’s disease: a case report and literature review

Maria da Graca Caminha Vidal®, Carlos Jesus Pereira Haygert?, André Rivas Zagoury?>,
Samia Braga Ramos Adaime®*, Rodrigo Previdello Carrion®, Thiza Massaia Londero®

Relata-se o caso de um paciente portador da doenca de Madelung, definida clinicamente pela presenca de
multiplos acimulos de tecido adiposo ndo encapsulados, usualmente envolvendo a regido cervical e superior
do térax, de distribuicdo simétrica. O exame de imagem eleito para confirmacéo do diagnéstico foi tomogra-
fia computadorizada, por ser menos dispendiosa e mais acessivel, comparando-se a ressonancia magnética.
Unitermos: Doenca de Madelung; Lipomatose simétrica benigna; Neoplasias de cabeca e pescoco; Tomo-
grafia computadorizada.

The authors report the case of a patient with Madelung’s disease, which is clinically described as the presence
of multiple and symmetric non-encapsulated masses of fatty tissue, usually involving the neck and the upper
region of the trunk. Computed tomography was selected as the imaging method for diagnosis confirmation,
considering its lower cost and higher availability as compared with magnetic resonance imaging.
Keywords: Madelung’s disease; Benign symmetric lipomatosis; Head and neck neoplasms; Computed
tomography.
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INTRODUCAO

A doencade Madelung, também conhe-
cida como lipomatose simétrica mltipla,
lipomatose simétrica benigna ou adenoli-
pomatose de Launois-Bensaude, € uma
entidade benignarara, de etiologia desco-
nhecida, caracterizada clinicamente por
deposicdo de multiplas massas simétricas
de tecido adiposo ndo encapsulado nare-
gifo cervical e superior do torax®.
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Relatada inicialmente por Benjamin
Brodie em 1846, em 1888 Otto W. Made-
lung descreveu a cléssica distribuicdo cer-
vical em “colar de cavalo” (horse collar)
dos lipomas. Launois e Bensaude, em
1898, concluiram adescricao dasindrome,
denominando-a adenolipomatose multipla
simétrica. Existem cerca de 200 casos re-
latados na literatura®?.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 43 anosde
idade, branco, foi encaminhado ao Servigo
deCirurgiadaCabecaedo Pescoco do Hos-
pita Universitério de SantaMaria, RS, por
surgimento, ha dez anos, de lesdo expan-
siva cervical. As tumorages no pescogo
apresentavam crescimento lento e aumento
progressivo, sem relato de dispneia, disfa
giaourouquiddo. A queixaatual eradeum
aperto” na regido infra-hioidea ha cinco
meses. Paciente ndo obeso, previamente
higido, sem uso continuo de medicacGes.
Era etilista e tabagista ha 15 anos.

Ao examefisico apresentava-seem bom
estado geral, com massas na regido cervi-
cal anterior elateral, de consisténciafirme,
sem limites definidos no tecido subcutaneo

0100-3984 © Colégio Brasileiro de Radiologia e Diagnéstico por Imagem

Figura 1. Aspecto do paciente com doenca de
Madelung no pré-operatério. Massas na regiao cer-
vical anterior e lateral, de consisténcia firme, sem
limites definidos, localizadas no tecido subcutaneo.

(Figural). Foi solicitadatomografia com-
putadorizada (TC), que mostrou extensali-
pomatose cervical, com preservagdo das
demaisestruturas (Figura2). Exameslabo-
ratoriais de rotina sem alteracOes.
Estabelecido o diagnostico de doenca
de Madelung, optou-se por tratamento ci-
rdrgico em razdo do sintoma existente, da
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Figura 2. Tomografia computadorizada da regjao cervical. Os cortes de TC axial demonstram extensa
lipomatose cervical, com preservagao das estruturas adjacentes.

deformidade fisica e do desgjo do paciente.
Foi realizada exérese da lipomatose cervi-
cal, sob anestesia geral, com dissecgéo da
massa tumoral. A peca cirtrgica foi enca-
minhada para exame anatomopatol égico,
que revelou tecido adiposo maduro, com-
pativel com lipomatose. No pds-operatorio,
0 paciente evoluiu sem intercorréncias,
com alivio do sintoma (Figura 3).

DISCUSSAO

A doenca de Madelung caracteriza-se
por acimul os de tecido adiposo néo encap-
sulados distribuidos simetricamente na por-
¢&o superior do corpo. Formam-se lipomas
nas regides cervical (“colar de cavalo”),
deltoidea (aparéncia pseudoatlética) e no
dorso (pseudocifose da coluna vertebral).
Eventualmente, surgem em porcfes mais
caudaisdo corpo. Emgeral, aface, asmaos
€ 0S pés ndo se encontram acometidos. O
curso dadoencaévariavel. Usuamente, ha
um perfodo inicial de crescimento répido
por meses ou até anos, seguido por um pe-
riodo longo de estabilizag&o ou progressao
lentada doenga. Em casos avangados pode
ocorrer compressgo do trato aerodigestivo,
ocasionando dispneia, estridor e disfagia,
que sdo complicagbes maiores da doencga.
As regides cervical anterior e posterior
(100%), retroauricular (95%), deltoidea
(84%), do tronco (60%), abdominal (58%),
inguinal (42%) e parte superior dos mem-
bros inferiores (42%) s&0 os locais mais
acometidos®™,
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Atinge predominantemente homens
brancos (15 homens:1 mulher), sendo mais
incidente em povos do Mediterraneo. A
deposicao de gordura ocorre entre os 30 e
50 anos de idade. Aproximadamente 60%
a90% dos pacientes tém histOria pregressa
de etilismo moderado a pesado®.

O diagnostico é feito pelo reconheci-
mento da aparénciaclinica tnica e exames
complementares paradescartar outrasdoen-
¢as. Os exames de imagem solicitados sdo
a TC e/ou aressonancia magnética (RM).
A TC é considerada hoje o0 método de es-
colhaparao diagnostico, estadiamento pré-
operatorio e acompanhamento pos-cirlrgi-
co?, A documentac&o tomogréfica iden-
tifica os achados mais comuns, como ali-
pomatose nos locais caracteristicos, calci-
ficacdo ou ossificacdo dentro dos lipomas,
estreitamento ou deformidade datraqueia,
estase venosa em parede torécica e ausén-
cias de massas em outros sitios como ab-
dome, retroperitonio ou pericardio, e per-
mite também afastar outros agravos“®.

A ultrassonografia é abdicada, umavez
que a TC apresenta maior fidelidade diag-
nostica. Os achados na RM quase sempre
se sobrepdem aos da TC, devendo-se res-
sdtar queaRM é muito mais carae menos
acessivel @4,

O tratamento padréo é exérese dos|ipo-
mas, com indicagdes absolutas quando ha
sinais de compressao aerodigestiva ou de-
formidades estéticas. As massas endureci-
das normalmente ndo respeitam planos de
clivagem, penetrando em todos os nivels,

Figura 3. Vista anterior do paciente no poés-ope-
ratorio, apos a exérese da lipomatose cervical.
Evolugéo satisfatéria, com alivio do sintoma.

dificultando aretirada cirargica. A lipos-
succdo apresenta menor mortalidade peri-
operatOriase comparadaacirurgiaconven-
cional ®®). Terapéutica clinica com uso de
medicacles, abstinéncia alcodlica e redu-
¢&0 de peso ndo revertem ou evitam a pro-
gressio da doenga*®,

A recorréncia dos lipomas € comum.
Por serem infiltrativos, o prognostico é
determinado pelo tamanho, localizacdo e
extensdo dos acumulos lipomatosos. O
aumento da morbidade e uma evolucéo
pior sdo marcados pela presenca de neuro-
patia periférica®.
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