SiNDROME EM QUESTAO

Vocé conhece esta sindrome?”
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RELATO DO CASO

IDENTIFICAGAO: sexo feminino, 29 anos, solteira. EXAMES COMPLEMENTARES: hemograma, glicemia em jejum, eletrolitos,
HistOrIA CLINICA: diminuigdo progressiva da gordura corporal, com inicio funcdo hepatica e renal normais; curva glicémica normal (jejum=71;
aos onze anos de idade, apdés quadro infeccioso intestinal. 30min=124; 60min=124; 120min=119mg/dL); auséncia de glicosdria no exame
EXAME DERMATOLOGICO: perda simétrica da gordura corporal, na face, de urina; ultrassonografia da tireoide e abdominal sem alteragoes; anticorpo
tronco, membros superiores e inferiores, com relevo muscular de aspecto antiperoxidase de 9,3U/1 (valor normal até 34U/l); FAN (fator antinuclear) nao
hipertrofico (Figura 1 e 2). Presenca ainda de nddulos amarelados e reator; dosagem de C3 normal; sorologia para HIV e hepatites negativas. a

endurecidos, alguns dolorosos, nas coxas, bracos e nidegas.

FIGURA 2: Perda simétrica da

FIGURA 1:

Lipoatrofia, gordura corporal, incluindo
na regiao tronco, nadegas, coxas e
zigomatica- bracos, conferindo um
temporal, e aspecto de

diminuigio hipertrofia muscular

da bola de

Bichat
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Vocé conhece esta sindrome?’
Do you know this syndrome?
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DISCUSSAO

A sindrome de Barraquer-Simons, também denominada lipodistrofia parcial
progressiva ou lipodistrofia céfalo-toracica, foi descrita por Barraquer, em 1906, e
por Simons, em 1911. Caracteriza-se por perda progressiva do tecido celular
subcutaneo, em direcdo cranio-caudal, de modo simétrico, iniciando na face e
envolvendo progressivamente o tronco, membros superiores e inferiores, até as
coxas. Os bragos e pernas raramente sio afetados. ' Em geral, inicia-se na primeira
e segunda década de vida, afetando predominantemente o sexo feminino. >

A etiologia dessa sindrome permanece desconhecida. Embora seja
considerada forma adquirida de lipodistrofia, muitas vezes associada a infeccoes
virais, recentemente foi também relacionada com mutag¢ao no gene que codifica as
laminas nucleares do subtipo B2 (LMNB2) °. Hegele et al., em 2006, analisaram
oito pacientes com sindrome de Barraquer-Simons, encontrando, em quatro deles,
a mutacdo nesse gene. ' Outros trabalhos mostram que alguns portadores da
sindrome de Barraquer-Simons tém alteracoes nos niveis de C3, consequente a
presenca de um fator nefritico, que aumenta o consumo de C3 e diminui a sua
sintese. Estudos in vitro demonstram ainda que o fator nefritico apresenta também
efeito lipolitico, justificando a lipodistrofia nesses pacientes. ’

Os principais diagnosticos diferenciais da sindrome sao as outras formas de
lipodistrofias, em especial a lipodistrofia parcial congénita e a lipodistrofia dos
pacientes com AIDS, em uso de terapia antirretroviral. ° Entretanto, nessas formas
distirbios metabdlicos, como intolerancia a glicose, diabetes e dislipidemias sao
frequentes, enquanto, na sindrome de Barraquer-Simons, sio incomuns. ’

A sindrome de Barraquer-Simons ¢é classificada em trés subtipos: subtipo I,
associado com paniculite; subtipo II, em associacio com doencas sistémicas,
principalmente hipotireoidismo, dermatomiosite, dermatite hepertiforme, lGpus
eritematoso  sistémico, vasculite leucocitocldstica,  glomerulonefrite
mesangiocapilar; subtipo III ou idiopatico, que representa mais de 50% dos casos
e nio estd associado a doengas sistémicas. *A paciente relatada niao apresentava
comorbidade associada, sendo classificada como sindrome de Barraquer-Simons,
subtipo III.

As opgoes terapéuticas para a doenga sao referidas, principalmente para
correcao da lipoatrofia facial, em que técnicas de reconstrucio facial tém sido
usadas para devolver o contorno facial perdido, como lipoenxertia ou
preenchimento com 4cido polildtico ou polimetilmetacrilato. ° Nos casos mais
severos de lipodistrofias, especialmente aqueles com alteragoes metabdlicas, tem
sido usada a leptina recombinante, que é um horménio secretado pelas células
adiposas, responsivel pela regulacio do metabolismo glicidico e do
armazenamento de células adiposas. "

Nesse trabalho, relata-se caso de sindrome de Barraquer-Simons, com inicio
da puberdade e sem associacio com distirbios sistémicos. Além da lipodistrofia, a
paciente apresentava areas endurecidas nos bracos, coxas e nidegas, cujo exame
histolégico confirmou diagndstico de calcinose, um achado incomum nesses
pacientes. a

Resumo: A sindrome de Barraquer-Simons, também denominada lipodistrofia parcial progressiva ou lipodistrofia céfalo-toracica, caracteriza-se por perda
progressiva do tecido celular subcutaneo, em dire¢io crianio-caudal, de modo simétrico, iniciando na face e envolvendo progressivamente o tronco, mem-
bros superiores e inferiores, até as coxas. Nesse trabalho, relata-se o caso de paciente, com sindrome de Barraquer-Simons, sem associacdo com comorbidades

sistémicas.
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Abstract: Barraquer-Simons syndrome, also called acquired partial lipodystrophy or cephalothoracic lipodystrophy, is a rare form of progressive lipodystro-
phy, characterized by symmetrical lipoatrophy of subcutaneous adipose tissue starting in the head and spreading to the thorax, upper and lower limbs and
thighs. In this work, we report the case of a patient with Barraquer-Simons syndrome without systemic complications.
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