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Resumo

Palavras-chave

= cirurgia plastica

> cirurgia reconstrutiva

> lipectomia

= lipomatose simétrica
multipla

= relatos de casos

A doenca de Madelung (DM) é uma afeccdo rara do tecido adiposo que causa multiplos
acumulos lipomatosos simétricos nas regides maxilofacial e cervical, no tronco e nos
membros. Acomete individuos de forma esporadica, e tem relacdo com o histérico de
etilismo. O prejuizo estético e funcional da DM representa diversas facetas que
justificam a necessidade de abordagem por cirurgia plastica. O presente trabalho
relata o caso de um paciente do sexo masculino diagnosticado com DM e submetido a
intervencoes com finalidade de reabilitacdo. Optou-se pela resseccao seriada das lesdes
cervicais, com a realizacao de dermolipectomias e uso de retalhos locais para a
reconstrucao, com resseccao das glandulas submandibulares e preservacdo da inerva-
¢do adjacente. No futuro, o paciente sera submetido a novas intervencoes para
abordagens das demais lesdes. A etiologia da DM ndo foi esclarecida, mas alguns
fatores foram associados ao seu desenvolvimento, como etilismo, infec¢do pelo HIV e
disttrbios metabolicos, entre os quais se destacam a secrecao excessiva de insulina,
hiperuricemia, acidose tubular renal, dislipidemia, hipertrigliceridemia e alteracdes na
funcao tireoidiana, adrenal, hipofisaria e testicular. Apesar de ter curso benigno, a DM
tem enormes consequéncias psicossociais, e a abordagem cirtrgica busca mitigar os
efeitos das deformidades para o restabelecimento da satide do paciente acometido.

Estudo conduzido no Servigo de Cirurgia Pldstica e Microci-
rurgia, Hospital Universitdrio Walter Cantidio, Universidade
Federal do Ceard, Fortaleza, CE, Brasil.
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Madelung’s disease (MD) is a rare adipose-tissue condition characterized by multiple
symmetrical lipomatous accumulations in the maxillofacial and cervical regions, the
trunk, and the limbs. It sporadically affects individuals and is associated with a history
of alcoholism. The aesthetic and functional impairments caused by this syndrome
involve various aspects that justify the need for a Plastic Surgery approach. This paper
reports the case of a male patient diagnosed with MD and treated with the aim of
rehabilitation. A serial resection of the cervical lesions was chosen, with the perfor-
mance of dermolipectomies and local aps for reconstruction, along with resection of
the submandibular glands and preservation of the adjacent nerve structures. The
patient will later undergo further evaluation for treatment of the remaining lesions.
The etiology of MD is unclear, but some factors are associated with its development,
such as alcoholism, HIV infection, and metabolic disorders, including excessive insulin
secretion, hyperuricemia, renal tubular acidosis, dyslipidemia, hypertriglyceridemia, as
well as thyroid, adrenal, pituitary, and testicular function alterations. Despite its benign
course, MD leads to significant psychosocial consequences, and surgical intervention
aims to mitigate the effects of the deformities to restore the health of the affected

surgery patient.

Introducao

A doencga de Madelung (DM), ou sindrome de Madelung, é
uma doenga rara do tecido adiposo caracterizada por multi-
plos acimulos lipomatosos difusos, cuja fisiopatologia ainda
é,em grande parte, obscura. ADM é tipicamente identificada
de forma esporadica, mas tem associacdo epidemiol6gica
com o histérico de etilismo. A confirmacdo diagnéstica pode
ser feita por meio de técnicas de diagndstico por imagem e
exames histolégicos. As massas tendem a se localizar nas
regides maxilofacial e cervical, tronco e membros. Os pacien-
tes procuram atendimento médico devido as limitagdes
estéticas e funcionais e ao acometimento dos nervos perifé-
ricos pelos tumores. Os sintomas sdo possivelmente decor-
rentes do efeito de compressdo extrinseca exercido pela
massa, e incluem disfagia, disfonia, restricdo de movimento
e neuropatia autondmica e/ou somatica."?

Este estudo relata o caso de um paciente do sexo mascu-
lino com diagndstico de DM que foi submetido a cirurgia
plastica para reabilitacdo estética e funcional.

Relato de Caso

Um paciente do sexo masculino, de 56 anos de idade, foi
encaminhado ao Servico de Cirurgia Plastica ap6s consulta
com endocrinologista. Em 2015, o paciente comegou a notar
o desenvolvimento de massas expansivas nas mamas, face e
pescoco, sem historico de disfagia ou dispneia, o que o levou a
procurar atendimento médico. Posteriormente, passou a
observar massas na regido testicular. Essas lesdes eram
lipomatosas e expansivas, e aumentavam de tamanho ao
longo dos anos. O histérico médico do paciente incluia o
diagnéstico de hipertensao arterial sistémica, mas sem tra-
tamento atual. Além disso, o paciente tinha histérico de
pelagra associada ao uso cronico de alcool, para a qual ja
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havia sido tratado. O paciente negou qualquer histérico de
cirurgias ou tabagismo. No entanto, relatou histérico de uso
de élcool desde os 18 anos, com consumo didrio de cachaga
em ingestdo estimada em cerca de 20 g de etanol por dia. O
paciente também relatou exposicdo constante a aménia em
seu trabalho.

Ao exame fisico, o paciente apresentava-se em bom
estado geral, estando aciandtico, anictérico, afebril e eup-
neico. Uma extensa ginecomastia bilateral foi observada
(=Fig. 1), além de nddulos lipoides nos ombros, costas,
pescoco e regido submandibular. Uma grande massa lipo-
matosa era palpavel no abdome.

Uma tomografia computadorizada (TC) da regido cervical
revelou uma lesdo volumosa de matriz adiposa que abrangia
todo o pescoco. A lesdo acometia a drea profunda ao platisma,
incluindo a regido submentoniana e a face posterior dos
musculos esternocleidomastoideos. Estendia-se também
para os tridngulos cervicais posteriores, e envolvia os espacos
I, III, IV, V e VI, bem como as regides supraclaviculares. A
regido cervical posterior, superficialmente ao trapézio e
estendendo-se até o dorso, também estava acometida. Os
achados foram condizentes com o diagnéstico de DM.

Ap6s a internacdo hospitalar e as avaliagdes pré-operaté-
rias, a equipe de Cirurgia Plastica optou pela resseccdo
seriada das lesdes (=Figs. 2-3), com a incorpora¢do de
dermolipectomias e uso de retalhos locais para reconstru-
¢bes. O tratamento foi inicialmente centrado na regido
cervical, onde o paciente sentia maior desconforto. A cirurgia
envolveu a resseccdo de uma massa superficial ao platisma,
que havia infiltrado parcialmente as glandulas parétidas, em
especial a esquerda. O nervo hipoglosso foi preservado
durante a dissec¢do da glandula submandibular, enquanto
o nervo mandibular marginal foi protegido por meio de uma
disseccdo meticulosa dos polos inferiores das glandulas
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Fig. 1 Aspecto pré-operatério do paciente, com multiplos lipomas em diversas regides do corpo.

parétidas, guiada por seu trajeto anatdomico conhecido. Esse
processo foi auxiliado pelo monitoramento intraoperatério
dos nervos, que permitiu a identificacdo e o0 mapeamento
precisos da trajetéria do nervo, garantindo sua preservacao
em toda a sua extensdo.

A hemostasia foi revista com cuidado, e um retalho
miocutaneo cervical foi criado com a colocagdo de um dreno
Portovac. O paciente evoluiu sem complicagdes no pés-

operatdrio, com auséncia de hematomas na regido cervical,
retalhos bem perfundidos e ferida cirtrgica limpa e seca, sem
sinais de inflamacdo ou desconforto (~Fig. 4).

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica do Hospital
Universitario Walter Cantidio, da Universidade Federal do
Ceara (CAAE 81344924.9.0000.5045; namero 7.013.588). O
paciente assinou o termo de consentimento livre e
esclarecido.
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Fig. 2 Abordagem cirdrgica dos lipomas na regido cervical (A) e o aspecto apds a resseccdo (B).

Discussao multiplas massas de gordura ndo encapsuladas em diferen-
tes partes do corpo.? A incidéncia da DM é de 1:25 mil
A DM, também chamada de lipomatose simétrica miiltipla ou  individuos, com acometimento principalmente de homens

sindrome de Launois-Bensaude,> é uma doenca rara, com entre 30 e 60 anos, em proporcao de 15:1a25:1 emrelagdo a
poucos casos descritos. E caracterizada pela deposicio de  mulheres. Embora 60 a 90% dos pacientes apresentem
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Fig. 3 Tecido com lipomas retirado da regido cervical, medindo aproximadamente 25,5 x 20,5 cm em suas dimensdes maiores.

histérico de etilismo,’*> a DM também ocorre em abstémios
e criancas.’

A DM tem progressdo lenta, geralmente ndo associada a
malignidade, e é considerada benigna.! Sua etiologia nio foi
esclarecida, mas alguns fatores estdo associados ao seu
desenvolvimento, como abuso de alcool, infec¢do por HIV e
distarbios metabdlicos, incluindo secrecdo excessiva de insu-
lina, hiperuricemia, acidose tubular renal, dislipidemia,
hipertrigliceridemia e altera¢des na funcdo tireoidiana, adre-
nal, hipofisaria e testicular.™

A fisiopatologia da doenca ainda ndo foi compreendida por
completo, mas acredita-se estar relacionada a diminui¢do da

lipdlise estimulada por catecolaminas e a defeitos na regula-
¢3o mitocondrial da gordura marrom."? O consumo de alcool
é um cofator relevante, por seu impacto direto no metabo-
lismo mitocondrial, aumento do estresse oxidativo e danos
hepaticos. Além disso, o alcool parece reduzir a quantidade e
a atividade de receptores beta-adrenérgicos, necessarios para
a lipdlise; assim, diminuiria a lipdlise e aumentaria a lipogé-
nese."> O paciente deste caso apresenta histérico de abuso de
alcool desde os 18 anos, o que corrobora a associacdo dessa
substancia como cofator na fisiopatologia da DM.

Um estudo de Enzi et al.® com 31 pacientes com DM
mostrou que sintomas como dispneia ou disfagia, além de
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Fig. 4 Aspecto do paciente apds a lipectomia cervical.

apneia obstrutiva do sono e sindrome da veia cava superior,
podem ocorrer quando os lipomas comprimem e/ou des-
locam estruturas mediastinais ou vias respiratérias supe-
riores, as vezes com necessidade de traqueostomia. Em
alguns casos, a frequéncia dos sintomas diminui apds a
remocdo cirdrgica da massa. Os sintomas mais relatados
estavam relacionados a neuropatia somatica, em especial
parestesia de membros superiores e inferiores, observada
em mais da metade dos pacientes. A eletromiografia reve-
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lou a presenca de neuropatia motora em 83,9% desses
pacientes, bem como sinais de comprometimento autono-
mico em 74,2%. As alteracdes nos exames de funcdo hepa-
tica estavam estritamente relacionadas a ingestao diaria de
etanol. Os pacientes que reduziram essa ingestdo durante o
acompanhamento apresentaram melhora da funcdo hepa-
tica. Em trés dos oito pacientes que vieram a 6bito, a causa
foi morte sdbita ndo relacionada a doenca coronariana,
infarto agudo do miocardio ou outras alteragdes cardiacas:
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esses trés individuos apresentavam neuropatia autonémica
grave.®

O quadro clinico da DM é caracterizado por lesdes lipo-
matosas em distribuicdo simétrica que podem afetar dife-
rentes partes do corpo.1 Os lipomas ocorrem principalmente
naregido cervical (“cabresto”), deltoide (aparéncia pseudoat-
lética) e dorso (pseudocifose da coluna), mas podem também
surgir em dreas mais caudais.> A classificacio de Enzi et al.? é
usada para dividir a doenca em dois tipos, de acordo com a
distribuicdo anatémica dos lipomas. No tipo 1, os depésitos
localizam-se no pescogo, ombros, tridngulo supraclavicular e
membros superiores. No tipo 2, os depdsitos ocorrem no
abdome e nas coxas.’ Recentemente, a classificacio de
Donhauser et al.” subdividiu a doenca em quatro tipos:
tipo I (“cabresto”), tipo II (aparéncia pseudoatlética), tipo
11l (ginecoide) e tipo IV (abdominal). E importante ressaltar
que alguns pacientes podem apresentar mais de um tipo de
distribuicdo.® No caso aqui relatado, as massas surgiram
primeiramente na face e na regido cervical, e progrediram
para a mama, o dorso e os testiculos, de modo que apresen-
tam mais de um tipo de classificagdo.

O diagnéstico é baseado principalmente nas caracteristi-
cas clinicas e nos achados ao exame fisico, com possivel
complementacgdo por técnicas de imagem e exames histo-
patolégicos. As imagens revelam depésitos de gordura ndo
encapsulados em distribuicdo simétrica no tecido subcuta-
neo ou nos espagos entre os misculos.' A técnica de escolha é
aTC, que atua no diagnéstico, estadiamento pré-operatério e
acompanhamento pés-operatério.> A ultrassonografia e a
ressonancia magnética também podem auxiliar no diagnos-
tico. Outras doencgas, como neurofibroma, lipossarcoma,
lipoblastomatose, lipodistrofia, linfoma e neurofibromatose
devem ser descartadas para a instituicdo do tratamento
adequado.®

Todos os pacientes com abuso de alcool devem ser orien-
tados sobre a importancia de parar de consumir bebidas
alcoélicas. No entanto, o tratamento cirtirgico é a principal
opcdo terapéutica, sendo a lipectomia e a lipoaspiragao as
mais eficazes. O maior objetivo do tratamento é restaurar a
funcdo e melhorar a aparéncia. Com esta finalidade, a lipec-
tomia é mais eficaz ao permitir a remog¢do completa das
lesdes lipomatosas. Porém, devido a natureza infiltrativa das
massas, essa técnica por vezes ndo pode ser aplicada com
facilidade, em especial em casos de comprometimento de
outras estruturas anatdmicas adjacentes. Além disso, a lipec-
tomia apresenta maior risco de complica¢des cirtirgicas em
comparacdo a lipoaspiracdo.’ Esta tltima, embora menos
invasiva, tem limita¢des significativas no acesso a regides
profundas e delicadas, e maior chance de recidiva quando
comparada a lipectomia, com taxas de 20% e 14,1%, respec-
tivamente.?'® De modo geral, os pacientes sio submetidos a
multiplas cirurgias devido a dificuldade de remogao de uma
grande quantidade de tecido adiposo em um s6 procedi-
mento. O uso de solugdes tumescentes é considerado uma
técnica simples e segura, que pode ajudar a reduzir o
sangramento (mantendo o campo cirdrgico mais limpo) e
prolongar o efeito anestésico, o que torna a cirurgia mais
rapida e facil.>'" Neste caso, optou-se por realizar primeiro a

Cruz et al.

lipectomia na regido cervical, devido a proximidade de
estruturas anatémicas importantes e a extensdo da lesdo.

Existem outros tratamentos locais, com aplicacdo de
substancias ou vitaminas para a reducdo do tecido adiposo,
como fosfatidilcolina, pentoxifilina, aminofilina, 4cido hia-
lurénico, ioimbina e colagenase. No entanto, a aplicagdo
injetavel pode causar fibrose local, o que dificulta o proce-
dimento de lipoaspiracdo.® Esses métodos somente retardam
o crescimento das massas: ndo reduzem o tamanho daquelas
ja existentes; ademais, ha necessidade de multiplas aplica-
¢des para a obtengdo de resultados moderados e tempora-
rios. Logo, por ndo serem relatados como métodos eficazes, a
cirurgia deve ser considerada em todos os casos.'°

Conclusao

Embora a DM tenha curso predominantemente benigno e
ndo cause grandes repercussdes sistémicas para o paciente,
tem consequéncias drasticas em termos estéticos e funcio-
nais. Assim, fica clara a relevancia da abordagem cirtrgica,
tanto por lipectomia quanto por lipoaspiracdo, para o trata-
mento e a reabilitacdo funcional e estética do paciente, o que
constitui a principal abordagem para o tratamento da DM.

Conformidade com Padrdes Eticos

O Comité de Etica do Hospital Universitario Walter Canti-
dio, da Universidade Federal do Ceard, concedeu aprovagao
ética pararelato deste caso (CAAE: 81344924.9.0000.5045;
# 7.013.588).
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