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® RESUMO

A sindrome de Barraquer-Simons é uma lipodistrofia
caracterizada por progressiva atrofia do tecido celular
subcutaneo limitada a parte superior do corpo. Seu acometimento
costuma ser simétrico e com evolugao craniocaudal, podendo
atingir até as coxas. Também é conhecida como lipodistrofia
céfalo-toracica ou lipodistrofia parcial progressiva. E uma
doencga rara, de origem obscura, que geralmente se manifesta
no comeco da segunda década de vida e tem predominincia
no sexo feminino. O presente trabalho objetiva trazer uma
revisdo da literatura e relatar um caso desta rara patologia e
sua condugao terapéutica, comparando-a a outras modalidades
de tratamento disponiveis atualmente. Durante o periodo
de um ano e trés meses de seguimento, foram realizadas
quatro sessoes de enxertia de gordura seguindo os principios
da lipoenxertia estruturada. Por meio desta modalidade
terapéutica, foi possivel obter uma melhora importante do
contorno facial com desaparecimento quase completo das
depressoées e irregularidades caracteristicas da doencga e
preservagio do resultado durante o tempo de acompanhamento.
Diversos tipos de tratamentos foram descritos como efetivos
para as lipodistrofias: uso de materiais aloplasticos, enxertos
autélogos, retalhos locais e microcirurgicos. Cada um deles
possui suas vantagem e desvantagens e a escolha dependera
da experiéncia do cirurgiéo e da disponibilidade de recursos e
materiais especificos em cada centro. A lipoenxertia se mostrou
uma forma de tratamento eficaz, simples, segura e de baixo
custo para tratamento da sindrome de Barraquer-Simons.

Descritores: Lipodistrofia; Doengas raras; Retalhos cirdargicos;
Face.
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B ABSTRACT

Barraquer-Simons syndrome is a type of lipodystrophy
characterized by progressive atrophy of the subcutaneous
tissue limited to the upper body. Its involvement is usually
symmetrical with craniocaudal evolution, reaching down to
the thighs. This syndrome is also known as cephalo-thoracic
lipodystrophy or progressive partial lipodystrophy. It is a
rare disease of unknown origin that usually manifests at the
beginning of the second decade of life and has predominance
among women. We report a case and literature review of this
rare disease, its therapeutic management, and a comparison
with other treatment modalities currently available. During
one year and three months follow-up, four sessions of facial
fat grafting were performed following the principles of
structural fat grafting. The use of this therapeutic modality,
improved significantly facial contour, and almost complete
disappearance of depressions and irregularities, and
preservation were achieved during follow-up time. A number of
treatments have been described as effective for lipodystrophy,
such as: use of alloplastic materials, autologous grafts, local
and microsurgical flaps. Each treatment has advantages and
disadvantages. Decision depends on the surgeon’s experience,
availability of resources, specific materials in each center.

Keywords: Lipodistrophy; Rare diseases; Surgical flaps; Face.

INTRODUCAO

As lipodistrofias primérias representam um grupo
heterogéneo de doencas muito raras, com prevaléncia
inferior a 1:100.000 habitantes!. Podem ser classificadas
quanto a extensdo das manifestagbes em parciais, quando
se restringem a uma parte do corpo, ou generalizadas.
Em relagéo a época de surgimento dos sintomas, podem
ser hereditarias ou adquiridas?. A lipodistrofia congénita
e parcial é conhecida como tipo Dunnigan e a congénita
generalizada como lipodistrofia de Berardinelli?.

A rara sindrome de Barraquer-Simons foi
inicialmente descrita por Barraquer, em 1906, e por
Simons, em 1911%3, Trata-se de uma lipodistrofia parcial
e adquirida, que geralmente se manifesta no comego da
segunda década de vida e tem predominincia no sexo
feminino. Geralmente, ndo héa histéria familiar pregressa
e a origem é obscura. Muitas vezes, associa-se a infec¢oes
virais e recentemente foi também relacionada com
mutacio no gene que codifica as 14minas nucleares do
subtipo B2 (LMNB2), a qual provavelmente funciona
como fator predisponente, mas nio determinante do seu
surgimento®.

Muitas mutagoes genéticas foram identificadas
como causadoras das lipodistrofias hereditarias, no
entanto, em relacio as lipodistrofias adquiridas como

a de Barraquer-Simons essa relagio ainda nao foi bem
estabelecida®. Provavelmente, é necessaria a associa¢io
de suscetibilidade genética a outros fatores para o seu
desencadeamento®*.

E caracterizada por progressiva atrofia do tecido
celular subcutineo limitada & parte superior do corpo.
Seu acometimento costuma ser simétrico e com evolugio
craniocaudal, podendo atingir até as coxas®’. Também
é conhecida como lipodistrofia céfalo-toracica ou
lipodistrofia parcial progressiva.

Geralmente, a principal queixa dos pacientes é
a alteracdo do contorno facial, mas em 20% dos casos
pode haver associacdo de manifestacbes sistémicas
como doencgas autoimunes (glomerulonefrite, ldpus,
dermatopolimiosite, hipotireoidismo e anemia perniciosa),
manifestacdes neurolégicas ou alteragées metabdlicas
como dislipidemia, resisténcia a insulina, diabetes tipo 2
e hipocomplementemia?®.

OBJETIVO

O objetivo do presente trabalho é trazer uma revisao
da literatura sobre o assunto, além de relatar mais um
caso desta rara patologia e avaliar a sua condugio através
de lipoenxertias seriadas, levantando outras alternativas
terapéuticas.
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MATERIAIS E METODOS

Relato do Caso

LM, sexo feminino, 46 anos, professora, natural e
procedente de Aguas Belas-PE, foi admitida no servico
de cirurgia plastica do hospital Agamenon Magalhées,
em Recife, PE, para avaliacéo e tratamento especializado
em abril de 2012.

A queixa da paciente foi a atrofia progressiva do
tecido adiposo, iniciada ha aproximadamente 20 anos
em regido geniana esquerda com progressio para regiao
geniana direita e, em seguida para outros locais da face
(regido temporal bilateral e regido orbitaria bilateral).
Refere que, mais tardiamente, a atrofia adiposa se
estendeu para a extremidade distal do brago esquerdo.

Como antecedentes, negava etilismo, tabagismo
ou uso de drogas. Negava comorbidades ou casos
semelhantes na familia.

No interrogatério sintomatolégico, ndo apresentou
queixas relativas a demais 6rgéaos e sistemas.

Ao exame, a paciente se apresentava emagrecida,
sem comprometimento do estado geral ou cognitivo
e possuia areas de lipoatrofia em regido geniana
bilateralmente, sendo mais pronunciada a direita, chegando
a formar um sulco profundo no local. Apresentava, ainda,
atrofia subcutinea nas regides temporal e orbitaria
bilateralmente (Figuras 1, 2 e 3).

A paciente foi submetida a um total de quatro
sessbes de lipoenxertia, seguindo os principios da
lipoenxertia estruturada de Coleman®, com a modificagio
de que o processamento da gordura era feito por meio de
decantagio em vez de centrifugacao.

Inicialmente, era realizada a assepsia, antissepsia
com solucio de clorexidina e aposi¢io de campos estéreis.
Em seguida, infiltracdo de uma pequena area do abdome
ou coxa com solugdo de anestésico local com lidocaina
a 0,4%, bupivacaina a 0,0005% e adrenalina a 1:200.000,
respeitando sempre as doses maximas de lidocaina (7mg/
Kg) e bupivacaina (2mg/Kg).

Com o uso de uma canula fina (2 mm) de dois
furos acoplada a uma seringa Luer lock de 10 ml era
procedida lipoaspiragédo de uma pequena area do abdome
anestesiada, fazendo baixa pressido negativa (2 ml da
seringa). Em seguida, o material coletado era lavado com
soro fisiolégico e decantado por cerca de 15 minutos. Apés
adecantagio, eram desprezados tanto a por¢éo mais baixa
do decantado (sangue, solu¢éo anestésica, soro), quanto o
sobrenadante oleoso, sendo aproveitada apenas a porc¢ao
central.

Apo6s esta etapa, era procedida a infiltracéo
anestésica das dreas receptoras da face. A cada sesséo, um
total de aproximadamente 35 ml de gordura era enxertado,
sendo dividido em diversas partes do rosto. Para enxertia,

Figura 1. Pré-operatério com dermarcacao cirdrgica da primeira lipoenxertia.
Notar a intensa atrofia subcutidnea em regiées temporal, periorbitéria e
principalmente geniana, formando profundo sulco no local.

Figura 2. Pré-operatério com dermarcagéo cirdrgica da primeira lipoenxertia.

era utilizada uma microcanula de 1,2 mm acoplada a
uma seringa de 1 ml. Pequenas quantidades de gordura
eram injetadas em cada passada da canula, garantindo
a criagao de varios tineis e o maximo de contato com o
tecido receptor.
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Figura 3. Pré-operatério com dermarcacéo cirdrgica da primeira lipoenxertia.

O curativo era realizado com micropore e a area
lipoaspirada mantida sob compressdo por faixa durante
alguns dias.

A paciente era mantida em observagio por
aproximadamente 3 horas e, na auséncia de sintomas ou
alteragbes nas areas receptora/doadora, recebia alta em
seguida.

RESULTADOS

Por meio desta modalidade terapéutica, foi possivel
obter uma melhora importante do contorno facial, com
desaparecimento quase completo das depressoes e
irregularidades caracteristicas da doenca e preservacao
do resultado durante o tempo de acompanhamento.

Principalmente na regido geniana, péde-se
identificar marcante melhora do contorno quando
comparado com o pré-operatoério, em que uma profunda
depressao se fazia presente. O preenchimento das
regides orbitarias trouxe mais harmonia a face, tirando
o aspecto de olho encovado e o preenchimento da regiao
temporal em conjunto com a geniana atenuou a aparente
proeminéncia do arco zigomético presente no pré-
operatorio (Figuras 1a 7).

A lipodistrofia facial é um problema que pode
comprometer muito o convivio social. Suas alteragées
trazem implicita a ideia de auséncia de satude e até o
estigma social da associagio com pacientes portadores do
HIV. O reestabelecimento da harmonia do contorno facial
é etapa fundamental no resgate da autoestima e motivagao
desses pacientes.

Figura 4. Apés duas sessoes de enxertia. Melhora do contorno principalmente
em regides genianas. Persiste atrofia em regido temporal e periorbitéria.

Figura 5. Ap6s duas sessoes de enxertia. Melhora do contorno principalmente
em regides genianas. Persiste atrofia em regido temporal e periorbitaria.

DISCUSSAO

Diversas formas de tratamento sdo descritas para a
restauracao do contorno facial nas lipodistrofias. Podem
ser utilizados materiais aloplasticos como implantes
de silicone e preenchimento com substincias como o
PMMA ou tecidos autélogos, sejam eles desvascularizados
(enxerto de gordura) ou vascularizados como os retalhos
pediculados ou livres (microcirdrgicos)®.

Os materiais aloplésticos possuem a vantagem da
praticidade e simplicidade da aplicagio, porém podem
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Figura 6. Apés quatro sessoes de lipoenxertia. Observa-se desaparecimento
do aspecto cadavérico com melhora do contorno e harmonia facial.

Figura 7. Apés quatro sessdes de lipoenxertia. Observa-se desaparecimento
do aspecto cadavérico com melhora do contorno e harmonia facial.

ser acompanhados de reagoes locais como inflamacéo,
granuloma, endurecimento!’ e geralmente possuem alto
custo, sendo este um fator limitante a sua ampla utilizagao
na maioria dos centros brasileiros.

O enxerto de gordura se mostrou uma forma
adequada ao tratamento das anormalidades faciais
encontradas nesta sindrome!’. E uma técnica eficaz,
simples, segura e de baixo custo'®

Os principios da lipoenxertia estruturada?® foram
adotados com intuito de maximizar o aproveitamento de
cada procedimento: neste sentido, o uso de cénulas de

pequeno calibre favorece & aspirac¢io de 16bulos pequenos
de adipdcitos, facilitando a revascularizacdo. Além disso,
na tentativa de promover minima leséo aos adipdcitos, é
utilizada baixa pressdo negativa de aspiracio. O uso do
decantador é uma forma de separar o tecido adiposo do
sangue, anestésico e do sobrenadante oleoso, fazendo
com que s6 o tecido vidvel seja utilizado. Para finalizar,
a enxertia de pequenas quantidades de gordura a cada
passagem da cinula permite a criagio de multiplos tineis
com méxima integracdo com o tecido receptor.

Como o procedimento é realizado através de
incisbes minimas e canulas finas, o risco de complicacio
é muito inferior a qualquer procedimento aberto. As
complicagbes mais frequentes sio as relacionadas ao
aspecto estético como hipercorrecao ou irregularidades.
Podem ainda ser descritos formacao de cistos, infeccéo,
hematoma, lesdo de nervos e embolia gordurosa, que,
felizmente, sdo raros®.

Durante o seguimento de 1 ano e 3 meses, foram
realizadas quatro sessoes de lipoenxertia. Nesse periodo
houve preservacao do volume enxertado apés perda
inicial estimada em 40% e nenhuma intercorréncia ou
complicacio foi relatada, demonstrando respectivamente
a eficécia e a seguranca do tratamento.

Para sua realizacdo, ndo é necessirio nenhum
material especial além das cénulas, o que, associado a
possibilidade de realizagcdo em regime semiambulatorial,
reduz bastante o custo do procedimento. Por fim, o baixo
custo associado a simplicidade do procedimento sao
fatores que favorecem a ampla difusdo do método.

Como inconvenientes da técnica, podem ser citados
anecessidade de multiplas sessoes e o fato de que alguns
autores referem reabsorgio parcial tardia apés 4 anos;
no entanto, relatam que nesses casos a enxertia pode ser
novamente realizada sem riscos adicionais ao paciente!®'3,

Com relagdo ao uso de tecidos vascularizados,
podem ser realizados os retalhos locais e os microcirdrgicos.
Entre os retalhos locais pediculados, estdo o de musculo
temporal e o retalho musculocutaneo desepidermizado
do peitoral, os quais deram lugar aos retalhos livres
por permitirem maior mobilidade e possibilidade de
modelagem na area receptora'.

Entre os retalhos livres ou microciragicos estao: o
groin flap, scapular flap, que levam a cicatrizes inaceitaveis
na érea doadora e frequentemente cursam com ptose; o
retalho miocuténeo transverso desepidermizado do reto
abdominal, que tem menor chance de ptose, porém leva
aum maior defeito na drea doadora, podendo evoluir com
hérnias; o retalho perfurante da artéria epigéstrica inferior
profunda (DIEP), assim como o anterolateral da coxa, que,
por sua vez, permitem uma adequada modelagem da face
e apresentam pequena tendéncia a ptose'*. De forma geral,
a incorporacéo de tecido muscular no retalho diminui a
tendéncia de ptose em virtude da maior consisténcia do
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musculo em comparac¢éio com o tecido adiposo e da firme
aderéncia do musculo aos tecidos circundantes®.

CONCLUSAO

Em resumo, os retalhos microcirargicos séo
6timas alternativas a restauracdo do contorno facial,
com preservacao do volume e simetria em longo prazo®.
Levam, no entanto, a cicatrizes na area receptora,
maior morbidade na area doadora (cicatrizes, hérnia...),
maior risco de complicagbes como necrose do retalho,
requerem maior tempo de internamento, infraestrutura
especializada, curva de aprendizado maior e, dessa forma,
custo mais elevado.

A lipoenxertia, por sua vez, se mostrou uma forma
terapéutica eficaz, simples, segura e de baixo custo para
tratamento da sindrome de Barraquer-Simons.

0O seguimento da paciente durante o periodo de um
ano e trés meses permitiu evidenciar a preservacio do
tecido enxertado, apds a perda inicial estimada em 40%.
E necessario o acompanhamento por um tempo mais
prolongado para conclusées a respeito da preservagio
tecidual a longo prazo, no entanto, caso haja o surgimento
de novas areas de atrofia, bem como a recidiva em areas
ja tratadas, essas podem ser novamente submetidas ao
método futuramente.

A simplicidade, seguranca e o baixo custo da técnica
trazem a facilidade de uma curva de aprendizado curta e
de poucos requerimentos materiais para sua realizagio,
permitindo a ampla difusdo do método.

A escolha da modalidade terapéutica, portanto,
vai depender da experiéncia de cada cirurgiao e da
disponibilidade de recursos e estrutura disponivel em
cada instituicao.

COLABORACOES

ALAF Concepgao e desenho do estudo, realizagio
das cirurgias, anélise dos dados, redagio do

manuscrito, aprovagao final do manuscrito.

LASL Concepcao e desenho do estudo, realizagio das
cirurgias, revisio critica do contetudo.

JMTC Concepcio e desenho do estudo, realizacio das
cirurgias, revisio critica do conteido.

CLAA Concepgao e desenho do estudo, realizagédo das
cirurgias, reviso critica do contetudo.

EGA  Realizacdo das cirurgias.

ECA  Realizagao das cirurgias.

RNS Realizagao das cirurgias.

*Autor correspondente:  André Luiz de Araujo Franca

JAVO Realizagdo das cirurgias.

PFOB Realizagédo das cirurgias.
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