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Doenca de
Madelung

Gyl Henrique A. Ramos?, Guilherme
Luiz Trevizan?, Edeli S. Pepe®

Resumo

Doen(;a de Madelung ou lipomatose simétrica multipla
€ uma doenca rara, que é caracterizada por acimulo de
gordura ndo encapsulada, geralmente localizada simetrica-
mente ao redor do pescoco e ombros. A etiologia € desco-
nhecida, mas é freqlientemente observada em pacientes
com histéria de alcoolismo crénico e é acompanhada por
anormalidades metabdlicas. Os autores apresentam um caso
de lipomatose cervical associada a polineuropatia e alcoo-
lismo. A remogdo cirdrgica do tecido adiposo por lipectomia
ou lipoaspiragdo € terapia paliativa, ja que ele ndo é
encapsulado, a recorréncia é comum.

RELATO DE CASO
CASE REPORT

Madelung’s
disease
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Summary

I\/I adelung’s disease or multiple symmetric lipomatosis
is a rare disease, that is characterized by non-encapsulated
accumulation of fat, generally located symmetrically around
the neck and shoulders. The aetiology is unknown, but is
often seen in patients with a history of chronic alcoholism
and it is accompanied by metabolic abnormalities. The authors
present a case of cervical lipomatosis association with
polineuropathy and alcoholism. The surgical removal of the
fatty tissue by lipectomy or liposuction is palliative therapy,
as it is unencapsulated, recurrence is common.
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INTRODUCAO

Documentada por Brodie em 1846, Madelung (1888)
e Launois e Bensaude (1898).6 Tem sido citada com outras
denominagdes, tais como lipoma anulare colli, morbus Launois-
Bensaude, horse collar e lipomatose simétrica benigna.® Nos
pacientes com massas aumentando o didmetro do pescoco,
gradualmente assumem a aparéncia de “horse collar”.

O quadro clinico € caracterizado por depésitos anor-
mais de gordura acometendo geralmente as regifes cefalica
e cervical, a parte superior do tronco e ocasionalmente 0s
membros superiores.® E freqiientemente acompanhada por
hiperurecemia, dislipidemia, anemia macrocitica, neuropatia
periférica, intolerancia a glicose, acidose tubular renal e ge-
ralmente associada ao alcoolismo.51487

A compressdo sintomatica ou o deslocamento de
estruturas tais como a traquéia tem sido descritos.®

O tecido gorduroso é de consisténcia dura, ndo doloroso
a palpacdo, difusamente distribuido, sem encapsulamento ,
dificultando sobremaneira a resse¢do cirurgica. °

REVISAO DE LITERATURA

A Doenca de Madelung ou lipomatose simétrica multipla
ndo é patologia frequente em nosso meio. Verifica-se a
predominéncia em individuos do sexo masculino, provenientes
de regies do Mediterraneo e etilistas.>*? Ja foram descritos
casos em ndo etilistas e mulheres.* A polineuropatia e miopatia
podem ser severas e aparecem, geralmente, muitos anos
depois do aparecimento das lipomatoses.” A neuropatia pode
ser sensorial, motora ou autbnoma.” A causa da polineuropatia
¢é desconhecida. A auséncia de degeneragdo aguda axonal,
tipica da neuropatia alcodlica, suporta a hip6tese que néo é
devido ao consumo alcoolico.” A faixa etaria é dos 20 aos 65
anos. A etiologia da doenga ¢é incerta, alguns sugerem que
haveria bloqueio da lipdlise induzida pela falta de catecolamina,
com desnervacdo simpética do tecido adiposo, parcial ou
totalmente., outros acreditam que a causa estd em
anormalidades do sistema nervoso autbnomo. *° Parece estar
associada a alteracBes genéticas, sendo a disfuncao mitocondrial
o defeito bioquimico essencial e compativel com transmissdo
maternal 553

Em pacientes etilistas as alteragbes bioquimicas
encontradas estdo associadas a alteracdes hepaticas
decorrentes da ingestdo alcodlica, do efeito direto do &lcool
no metabolismo mitocondrial acarretando alteracdes
metabdlicas gordurosas, com depésito anormal de gordura
em determinadas regifes.®

Caracteristicamente, o crescimento do tecido adiposo
durante a fase inicial da doenca é rapidamente progressivo,
depois o curso pode ser varidvel, usualmente permanecer
estatico, mas ocasionalmente pode progredir lentamente com
episadios explosivos.® Regressao espontanea é rara.® Uma
Unica publicagdo reportou o uso de salbutamol oral o qual

levou a reversdo das massas adiposas rapidamente
progressivas.” Foi reportado terapia com corticéide que levou
a rapido ganho de peso, apesar de alguma melhora clinica.’

Doenca de Madelung tem sido observada associada
com diabetes, gota, alcoolismo e outras doencas sistémicas,
embora a concomiténcia de duas doengas em um Unico
paciente ndo estabeleca relagdo entre elas.®

APRESENTACAO DO CASO CLINICO

C. G., 46 anos, pardo, procedente do Parana,
ensacador, foi encaminhado ao servigo da Otorrinolaringolo-
gia (ORL) pela Cirurgia do Aparelho Digestivo (CAD) por
apresentar massas tumorais em regido cervical, em evolu-
¢do ha 4 meses.

Referia disfagia, dispnéia aos médios esforcos e dores
difusas pelo corpo, principalmente em punhos e dedos da
mao. Apresentava Hipertensdo Arterial Sistémica,
dislipidemia e estava assumindo a aparéncia de * horse collar
“ devido aos multiplos lipomas cervicais.

Por mais de 30 anos, relatava ingestdo de um litro de
aguardante e bebidas fermentadas/dia e tabagismo de 2
carteiras de cigarro/dia. Negava emagrecimento.

Exame fisico: paciente bem desenvolvido, bem
nutrido, apresentando massas de consisténcia dura, ndo
dolorosa a palpacédo e sem limites bem definidos no tecido
subcutaneo de regido cervical sendo: 01 nédulo de cerca de
5 cm de diametro em regido cervical anterior (flrcula
esternal); 01 de 3 cm de didametro em regido submandibular
direita; 01 de 1 cm de diametro em regido cervical lateral
direita; e outro em regido cervical lateral esquerda (Figuras
1, 2 e 3). Ndo havia obesidade mdrbida. Auséncia de outras
anormalidades ao exame fisico.

A TAC de pescoco demonstrou presenga de lesédo
hipodensa, homogénea, extensa, de periferia precisa e ndo
infiltrativa em regido cervical anterior sob o platisma e
anterior a musculatura infrahiéidea ( Figuras 4 e 5). O exame
anatomopatolégico revelou lipoma. O hemograma nao
revelou alteracdo. Foi decidido pelo tratamento cirdrgico
devido aos sintomas presentes, pela deformidade fisica,
embora ndo tdo acentuada e o cirurgido ird optar por cirurgia
convencional, lipectomia ou combiné-las.

DISCUSSAO

O diagnéstico é feito pelo reconhecimento da
aparéncia clinica Unica, mas em casos atipicos pode ser
necessario a diferenciagdo com doencas linfoproliferativas.®
Deve ser diferenciada da obesidade mérbida, dos estados
pseudolipomatosos decorrentes de certas alteragbes do
sistema linfatico e do acimulo congénito de tecido gorduroso
observado em alguns individuos de determinadas tribos
africanas.®

As massas hormalmente ndo respeitam planos de
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Figura 1

Figura 2

Figura 3

clivagem, penetrando em todos os niveis, dificultando sua
exérese.® A retirada cirargica é dificil devido a consisténcia
endurecida e extremamente vascularizada das massas
tumorais, por isso é necessario hemostasia rigorosa e utilizacdo
de drenos para prevencdo de seroma ou formacdo de
hematoma.>® A via de acesso preferencial deve ser a direta

Figura 4

Figura 5

sobre as massas, devendo-se evitar grandes descolamentos.®
Devido a falta de plano de clivagem entre o tecido tumoral
e subcuténeo a cirurgia torna-se trabalhosa e perigosa
principalmente em regifes onde existam estruturas nobres.®

Infelizmente a remocdo da lipomatose simétrica
multipla tem beneficios cosméticos e praticos somente
temporario.z Assim cirurgias freqiientes tem sido o tratamento.?
Embora com experiéncia limitada na literatura, a lipoaspiragao
parece aproximar-se do ideal para reduzir a cicatriz cosmética
usualmente vista depois da cirurgia convencional.?

Depois da remocao cirargica dos tumores é comum
arecorréncia, pois eles ndo sao bem encapsulados.* Reduc¢éo
de peso e abstinéncia de alcool parece néo ter efeito na
progressdo da doenca &, embora a abstinéncia possa ajudar a
diminuir a taxa de recorréncia.*

Ha quem pense que a lipoaspiragéo € o ideal e 0
caminho mais facil para remogéo dos depdsitos lipomatosos
recorrentes na lipomatose simétrica multipla.?

Os lipomas cervicais solitarios ndo requerem cirurgia,
salvo que produzam deformidades ou dificuldades mecanicas.
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COMENTARIOS FINAIS

A doenca de Madelung é extremamente rara, na
literatura somente foram descritos cerca de 200 casos, desde
a 12 descricdo em 1836.7

O diagnéstico € feito pela histéria, constatacéo fisica
das massas, exames laboratoriais, bidpsia e os limites
anatbmicos investigados por tomografia e o tratamento é
cirdrgico o qual pode ser por lipecomia, lipoaspira¢cdo ou
ambos, com tendéncia de recidivar a doenca.
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