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= RESUMO

A doenca de Madelung é caracterizada pelo acamulo simétrico e difuso de tecido
adiposo com crescimento tumoral lento e progressivo. Neste relato de caso, um
paciente portador dessa sindrome foi atendido no Hospital das Clinicas, em Recife,
PE, com o objetivo de realizar uma redugio do conteddo lipomatoso através de li-
pectomia. O paciente apresentava volumosas massas de tecido adiposo eléstico ao
redor do pescoco e regido supraclavicular e a proposta terapéutica consistiu em uma
cirurgia em dois tempos, com lipoaspiracao e lipectomia cervical anterior, seguida
de lipoaspiragao e lipectomia cervical posterior. Antes da cirurgia, foi solicitado um
parecer cardiolégico, que indicou um risco intermediario, mas nio contraindicou o
procedimento. Apés 4 dias da cirurgia, o paciente apresentou equimoses e edema
periférico na ferida operatéria cervical, porém estava assintomatico. As técnicas de
lipectomia e lipoaspiragéo sdo consideradas os métodos de tratamento mais eficazes
para a doenga de Madelung. No entanto, a escolha da cirurgia deve ser baseada em
uma avaliagdo abrangente da gravidade da doenga, localizacdo da massa e expectati-
vas do paciente, uma vez que ambas as técnicas possuem vantagens e desvantagens.

Descritores: Lipectomia; Lipoma; Pescogo; Procedimentos de cirurgia plastica;
Lipomatose simétrica multipla.

= ABSTRACT

Madelung’s disease is characterized by the symmetric and diffuse accumulation of
adipose tissue with slow and progressive tumor growth. In this case report, a patient
with this syndrome was treated at Hospital das Clinicas, in Recife, PE, to reduce
the lipomatous content through a lipectomy. The patient presented large masses of
elastic adipose tissue around the neck and supraclavicular region and the therapeutic
proposal consisted of a two-stage surgery, with liposuction and anterior cervical
lipectomy, followed by liposuction and posterior cervical lipectomy. Before surgery,
a cardiological opinion was requested, which indicated an intermediate risk but did
not contraindicate the procedure. Four days after surgery, the patient presented
bruises and peripheral edema in the cervical surgical wound but was asymptomatic.
Lipectomy and liposuction techniques are considered the most effective treatment
methods for Madelung disease. However, the choice of surgery should be based on
a comprehensive assessment of the severity of the disease, location of the mass,
and patient expectations, as both techniques have advantages and disadvantages.

Keywords: Lipectomy; Lipoma; Neck; Plastic surgery procedures; Lipomatosis,
multiple symmetrical.
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Lipectomia e lipoaspiragdo seriadas na sindrome de Madelung

INTRODUCAO

A doenga de Madelung, conhecida como lipomatose
simétrica multipla ou sindrome de Launois Bensause, foi
descrita pelo inglés Sir Benjamin Brodie pela primeira
vez em 1846 como um difuso concentrado de gordura
em regido cervical. Em 1888, Otto Madelung publicou a
primeira série de casos com 33 pacientes; a partir dai, a
doenga comecgou a ser mais abordada. Ela é caracterizada
pelo acimulo simétrico difuso de tecido adiposo, com
crescimento tumoral lento e aumento progressivol.

A etiologia da sindrome permanece incerta, mas
parece estar relacionada ao uso croénico de bebidas
alcodlicas e alteracoes dos genes MFN2, o qual interfere
no metabolismo da leptina e adipocinas, e o gene LIPE,
que atua em hormonios chaves para o metabolismo
dos triglicerideos?3. A tomografia computadorizada
é o principal método para diagnéstico, estadiamento
pré-operatério e acompanhamento pds- operatério
dos pacientes. A caracteristica tomografica da doenga
é a distribuicao de tecido lipomatoso nio encapsulado
e homogéneo, com limites imprecisos e sem plano de
clivagem com o tecido subcutaneo adjacente?’.

Assim como a etiologia é desconhecida, medidas
terapéuticas definitivas ainda nao foram estabelecidas,
apenas formas paliativas, como dermolipectomia e
lipoaspiragéo, empregadas com a finalidade de melhorar a
qualidade de vida do paciente, visto que é uma doenca que
na maioria dos casos é assintomatica, mas com alteracoes
estéticas importantes!.

Os tratamentos realizados buscam estabilizar
as comorbidades e melhorar o aspecto estético, o qual
impacta negativamente na qualidade de vida dos
pacientes, sobretudo, pela recorréncia das tumoragoes®.
Dessa forma, o objetivo desse estudo é descrever o caso
de um paciente com sindrome de Madelung, relatando a
conduta e manejo terapéutico utilizado no tratamento das
alteracoes da doenca de base.

RELATO DE CASO

V.S.G., 42 anos, sexo masculino, atendido no
ambulatério de cirurgia plastica do Hospital das
Clinicas, em Recife, PE, em fevereiro de 2022, com
diagnéstico da doenca de Madelung. Relata interrupgéo
de ingesta alcéolica ha 2 anos, sem comorbidades e uso de
medicamentos. Ademais, realizou biépsia em maio do ano
anterior compativel com lipoma. Ao exame fisico, foram
verificadas volumosas massas de consisténcia eléstica ao
redor do pescoco e supraclavicular (Figura 1).

A proposta terapéutica foi de uma lipoaspiragio com
exérese do tumor em trés tempos cirdrgicos. O parecer
cardiolégico solicitado indicou risco intermediario, porém
sem contraindicacio as cirurgias. O 1° tempo consistiu em
uma lipoaspiracao associada a lipectomia cervical anterior

Figura 1. Pré-operatério da lipectomia e lipoaspiragao.

esquerda (Figura 2). No 4° dia pés-operatério (DPO) do
1° tempo cirargico, o paciente evoluiu assintomético e
com presencga de equimoses e edema periférico em ferida
operatéria (FO) cervical e débito de dreno inferior a 30ml.
No 26° DPO o paciente referiu endurecimento da area
operada, sem demais queixas.

Figura 2. Pés-operatério imediato do 1° tempo cirdrgico de lipectomia e
lipoaspiragéo anterior esquerda.

Apbs seis meses da realizacido do primeiro tempo
cirargico, foi realizado o 2° tempo cirtrgico, o qual constou
em uma lipectomia em face lateral esquerda do pescogo
e face e regido dorsal (Figura 3). No 5° DPO o paciente
evoluiu assintomatico, porém com grande quantidade de
seroma no dreno, sendo resolvido espontaneamente até o
15° DPO. Apés trés meses do 2° tempo cirtrgico, o paciente
apresentava cicatrizes discretamente hipertréficas e
hipercromicas.

O 3° tempo cirdrgico foi programado 5 meses
apods o 2° tempo, tendo como objetivo a realizagéo
de uma lipoaspiragdo com lipectomia cervical direita
(Figura 4). No 1° DPO o paciente negou dor, febre e
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Figura 3. Pé6s-operatério imediato do 2° tempo cirdrgico de lipectomia e
lipoaspiracao posterior esquerda.

alteracoes sensoriais e motoras em regido ipsilateral ao
procedimento. Apresentou ainda presenga de edema
e equimose lateralmente a cicatriz e contetdo do
dreno sero-hematico <20ml, mas evoluindo com FO
cicatrizada e de bom aspecto. No 12° DPO, paciente
comparece com FO de bordas bem cooptadas e sem
dor a mobilizacéo, porém apresentando ainda equimose
lateralmente a cicatriz e discreto edema a palpacéo,
porém sem evidéncia de infeccdo. O aspecto final
do pés-operatério tardio de 4 meses apés o 3° tempo
cirdrgico pode ser visto na Figura 4.

Figura 4. Aspecto do p6s-operatério tardio apés 4 meses do 3° tempo cirdrgico.

DISCUSSAO

Neste estudo, o paciente relatado se enquadra
no perfil classico da sindrome: um homem de 45
anos com passado etilico. A doenca de Madelung é
caracterizada por acometer majoritariamente pacientes
do sexo masculino de meia idade com antecedentes
de alcoolismo. No entanto, casos em mulheres nao
alcodlatras podem ocorrer. Ademais, as principais
comorbidades associadas a doenca sio: nefropatia,

hepatopatia e anormalidades metabdlicas®. A unica
comorbidade relatada pelo paciente foi um passado de
esteatose hepética.

A doenca geralmente ndo se apresenta com
sintomas dolorosos. Nesse caso, a principal queixa do
paciente era estética por acometer regides de grande
exposic¢do. Inicialmente, Hugo e Conway classificaram
a lipomatose difusa simétrica em predominantemente
em tronco e coxas; e predominantemente cervical,
como descrita por Madelung. Uma década depois, as
lipomatoses benignas foram classificadas em 3 grupos
clinicos por Carlsen e Thomnsen: lipomatose difusa
congénita (Tipo 1), lipomatose difusa simétrica (Tipo 2),
na qual se enquadra o paciente relatado, e lipomatose
multipla (Tipo 3).

No entanto, essa classificagdo nio é bem exata.
Estudos mais recentes ja classificaram a sindrome em
dois tipos distintos: o tipo I, mais comum em homens e
que geralmente se manifesta através de uma distribuicéo
simétrica de depésitos de gordura superficiais, dando
uma aparéncia “pseudoatlética” e possivelmente
causando sintomas de compressio; e o tipo II, que afeta
tanto homens quanto mulheres, apresentando-se de
forma similar & obesidade generalizada’.

O uso de bebidas alcodlicas pode influenciar
ou agravar a condicio. Nesse caso, o paciente ja
havia cessado o etilismo hi 2 anos e nédo retornou
ap6s a realizacdo da cirurgia, sendo algo benéfico
na recuperacio pés-operatéria. Sob o ponto de vista
histolégico, na doenca de Madelung os adipécitos
encontrados nas massas gordurosas sio menores, e
hé maior presenca de tecidos fibrosos e vasculares do
que o normal’. Também é observada a perda de células
mielinizadas de grande porte, embora nio ocorra
desmielinizagdo ou degeneracgido axonal associada ao
consumo crénico de alcool. Apés a cirurgia, o risco de
recorréncia é reduzido com a abstinéncia de &lcool.
Algumas mudangas no estilo de vida que melhoram
os niveis de aclicar no sangue e o controle dos lipidios
podem prevenir o crescimento das massas adiposas,
mas néo reduzem seu tamanho.

Alguns estudos demonstraram bons resultados
a longo prazo em técnicas néo invasivas como na
intralipoterapia, na qual a massa é injetada com
fosfatidilcolina/desoxicolato. A intralipoterapia limita o
crescimento das massas adiposas, mas nio é altamente
eficaz na redugdo do seu volume?®. Por isso, nesse
paciente, a cirurgia foi a técnica terapéutica de escolha.

A associacio da lipectomia cervical associada a
lipoaspiracdo demonstrou resultados satisfatérios no
manejo de nosso paciente. Dentre as técnicas de escolha,
a lipectomia é a opcéo terapéutica mais realizada,
pois permite uma exposigéo satisfatéria e a remocgéo
completa, com bom controle de lesées iatrogénicas de
estruturas préximas, sobretudo, de vasos e nervos?.
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Apesar disso, a lipectomia ndo é tecnicamente facil,
porque os lipomas nédo sdo encapsulados e infiltram
facilmente o tecido circundante®.

Uma desvantagem da lipectomia é a taxa
aumentada de complicagbes cirargicas, como
infec¢des, hemorragias, hematomas, fistulas linfaticas
e cicatrizagdo patolégica®’. Nosso paciente evoluiu
com hematoma e um seroma pés-operatério, mas se
resolveu pouco tempo depois, ndo deixando sequelas.
Apesar de possuir discretas cicatrizes inestéticas, o
paciente referiu grande melhora na qualidade de vida
apo6s remocao do lipoma.

Um estudo analisou 95 pacientes com sindrome de
Madelung tratados com lipectomia e/ou lipoaspiracio.
Dos que realizaram lipectomia de forma isolada
(n=74), a taxa de recaida foi de 5%. J4 entre os que
fizeram ambas as técnicas (n=16), a taxa foi de 12,5%.
No entanto, a populagio amostral é diferente entre os
grupos e nao ha estudos randomizados comparando
as técnicas combinadas e isoladas. A lipoaspiracéo é
menos traumética e tem melhores resultados estéticos
do que a cirurgia. No entanto, ha pouca experiéncia
clinica com a lipoaspiracao neste grupo de pacientes,
sendo uma terapia adjuvante em muitos casos®.
Neste estudo, a combinag¢ido de técnicas mostrou-se
favoravel na terapéutica do paciente, ndo implicando
em recidivas até o presente momento.

CONCLUSAO

A combinacgéo de lipoaspiracéo cautelosa seguida
de lipectomia seriada mostra-se benéfica, aumentando
a seguranca do manejo das estruturas cervicais e
preservando a vascularizagio dos retalhos. Ademais,
a unido de técnicas permite um resultado estético
de maior qualidade, garantindo ao paciente melhor
qualidade de vida.
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