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RESUMO

Introducao: A sindrome de Kobberling-Dunnigan caracteriza-se por um conjunto de altera-
¢oes metabdlicas e de distribui¢ao da gordura corporal. O dismorfismo corporal e o aspecto
cushingoide trazem repercussodes psicologicas e sociais, com dificuldade de ajuste social.
Nesses casos, a lipoaspiragdo ¢ empregada com o objetivo de melhorar o contorno corporal
e, consecutivamente, as alteracdes de autoestima. Os resultados apresentam-se duradouros
quando ha manuten¢do do peso. Relato do caso: Paciente do sexo feminino, portadora de
sindrome de Kobberling-Dunnigan, submetida a lipoaspiragdo de dorso, abdome e regido
cervical, com melhora significativa do contorno corporal e manutengado dos resultados nove
meses apos a operacao.

Descritores: Lipodistrofia. Lipectomia. Sindrome. Lamina Tipo A/genética.

ABSTRACT

Introduction: Kobberling-Dunnigan syndrome is characterized by a series of alterations in
metabolism and body fat distribution. Body dysmorphism and the cushingoid aspect cause
social and psychological repercussions, including difficulty in social adaptation. In such
cases, liposuction is used with the aim of improving body shape, with consequent altera-
tions in self-esteem. The results are long-lasting when weight levels are maintained. Case
report: Woman with Kobberling-Dunnigan syndrome, who underwent liposuction of the
dorsal, abdomen and cervical region, leading to significant improvement in body shape and
maintenance of the results at nine months post operatory.

Keywords: Lipodystrophy. Lipectomy. Syndrome. Lamin Type A/genetics.

INTRODUCAO

A sindrome de Kobberling-Dunnigan ¢ uma lipodistrofia
congénita parcial, de cardter dominante, decorrente de mu-
tagdo do gene das laminas nucleares A/C, associada a resis-
téncia a insulina. Sao descritas duas formas de manifestagao
fenotipical: tipo 1, em que ha perda da gordura subcutinea
confinada a pernas, rosto e tronco, além de hipertrofia mus-
cular, e a genitalia ¢ normal; e tipo 2, em que ha acumulo de
gordura em toda a extensdo do tronco'.

N —

A prevaléncia estimada da sindrome de Kobberling-Dun-
nigan ¢ de 1:15.000.000. E observada apenas no sexo
feminino, segundo estudos genotipicos em cinco familias
acometidas (duas escocesas e trés alemais)'. Sugere-se
que seja uma heranca dominante ligada ao X, letal na
forma homozigodtica (XY)"*. Na apresenta¢do do tipo 2,
hé perda da gordura das extremidades e acimulo na face,
nas nadegas, no abdome, no térax e nas regides inguinal e
axilar ainda na puberdade, conferindo a paciente aspecto
cushingoide. H4, ainda, acimulo de gordura em visceras
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e musculos. A vulva ndo ¢ acometida, aparentando hiper-
trofia de grandes labios!~.

A resisténcia insulinica surge antes mesmo dos sinais
clinicos. Ha4 mutagdo genética das laminas nucleares A/C,
com escassez de tecido adiposo na periferia, que condiciona
resisténcia periférica a insulina por deficiéncia na remogao
de acidos graxos plasmaticos'. Observa-se diminui¢do do
consumo de glicose na periferia, hiperinsulinemia, hipolep-
tinemia e diminui¢do da adiponectina'?*3, Ocorre também
dislipidemia do tipo I'V associada, em que o colesterol de li-
poproteina de alta densidade (HDL-colesterol) esta reduzido,
com hipertrigliceridemia grave, que pode culminar com o
aparecimento de xantomas e pancreatite aguda®. Tardiamente,
ha degeneragdo hepatica ¢ acantose nigricans'*. Em alguns
casos, ocorre o desenvolvimento de hirsutismo, altera¢des
menstruais ¢ ovarios policisticos, sem incapacidade repro-
dutora. Maior incidéncia de hipertensdo arterial e doenca
coronaria aguda ¢é observada®.

O progndstico dessa sindrome esta relacionado a compli-
cacdes metabolicas (diabetes melito, dislipidemia) e car-
diacas. O dismorfismo corporal presente nessa sindrome traz
transtornos psicologicos graves a esses pacientes, com o de-
senvolvimento de depressdo e repulsa ao convivio social®.
A lipoaspirago pode ser utilizada para melhorar o contorno
corporal, minimizando o estigma dessa sindrome.

O presente trabalho descreve um caso de lipoaspiragdo no
tratamento do dismorfismo corporal em paciente com sindrome
de Kobberling-Dunnigan tipo 2, com melhora do quadro e
manutencao dos resultados em pos-operatorio tardio.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 26 anos deidade, encaminhada
pelo Servigo de Endocrinologia da Universidade Federal do
Tridngulo Mineiro, Uberaba, MG, Brasil, como portadora de
sindrome de Cushing. Apresentava facies de lua cheia desde
os 12 anos de idade, com acentuagdo aos 18 anos, e era porta-
dora de tireoidite de Hashimoto desde os 8 anos de idade e
de hiperparatireoidismo primario diagnosticado aos 22 anos,
tratado cirurgicamente apds duas crises de colica renal por
hipercalcitria. Apresentava diabetes insulino-dependente ha
tr€s anos, urticaria cronica e dislipidemia grave. Encontra-
va-se em tratamento para depressdo ha quatro anos, com o
uso de tegretol. Menarca aos 12 anos, com ciclos menstruais
regulares, em uso de anticoncepcional ha dois anos.

Ao exame fisico, a paciente apresentava 46,6 kg, 1,54 m
e indice de massa corporal (IMC) de 19,6, proptose bilateral,
lagoftalmo, facie cushingoide, preenchimento de fossa supra-
clavicular, discreta gibosidade dorsal, pele ressecada e atro-
fica, sem estrias violaceas. Apresentava, ainda, lipodistrofia
centripeta em face, abdome e flancos, além de hipertrofia de
grandes labios (Figuras 1 a 3).

Figura 1 — Regido dorsal: pré-operatorio.

Figura 2 — Regido abdominal: pré-operatorio.

Figura 3 — Regido cervical: pré-operatorio.
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Foi proposta lipoaspiragdo para tratamento da lipodis-
trofia corporal, sob anestesia geral, pela técnica ndo-conven-
cional, em decorréncia da existéncia de acimulo de gordura
visceral, o que dificultou o estabelecimento da espessura da
parede abdominal, mesmo ap6s realizagdo de tomografia com-
putadorizada pré-operatoria.

A lipoaspiracdo foi iniciada na camada areolar, progre-
dindo para a lamelar a medida que a redundancia de pele
permitia melhor pinga, com boa seguranca quanto a posi¢ao
da aponeurose da parede abdominal. Realizou-se a infiltragao
de2.000 ml de solugdo salina com vasoconstritor (1:500.000).
Foram lipoaspirados 3.000 ml em topografias de abdome,
dorso, regido cervical e grandes labios.

A paciente recebeu alta hospitalar no primeiro dia pds-ope-
ratorio, com colete compressivo, € encaminhada para a reali-
zacdo de drenagem linfatica manual apds a primeira semana.

Houve melhora do contorno corporal, com manutengéo
do peso e resultados pos-operatorios apds nove meses de
pos-operatério (Figuras 4 a 6).

DISCUSSAO

As lipodistrofias congénitas sdo passiveis de causar alte-
racdes psicologicas graves, além de morbidez aumentada.
Na sindrome de Kobberling-Dunnigan tipo 2, as alteragdes
se iniciam na puberdade, levando as pacientes a se sentirem
menos atrativas e femininas*. Avaliagdes periddicas sdo ne-
cessarias para equilibrio metabdlico.

Figura 4 — Regido dorsal: pos-operatorio.

Nesse contexto, a lipoaspiragdo ¢ um importante artificio
na regularizagdo do contorno corporal das pacientes e na
recuperagdo da autoestima'*. O controle pds-operatorio do
peso e dietético, além de evitar o retorno da lipodistrofia, evita
o agravamento da resisténcia periférica a insulina.

CONCLUSAO

Alipoaspiragdo pode ser associada ao tratamento da lipo-
distrofia encontrada na sindrome de Kobberling-Dunnigan,

Figura 5 — Regido abdominal: pos-operatorio.

Figura 6 — Regido cervical: pos-operatorio.
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com sucesso. Resultados duradouros dependem da manu-
tencao do peso, com auxilio de dieta adequada e avaliacdes
endocrinolédgicas frequentes.
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