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LIPOMATOSE SIMETRICA MULTIPLA (DOENCA DE MADELUNG)
— RELATO DE UM CASO*

Marcelo Vasconcelos Vieira', Rossano Ughini Grazziotin?, Marcelo de Abreu?, Cladudia Dietz
Furtado®, Marcio Fleck da Silveira*, Alvaro Porto Alegre Furtado$, Carlos Horacio Genro®

A lipomatose simétrica multipla ou doenga de Madelung é uma anormalidade rara, caracterizada por acimu-
los profundos de tecido adiposo nas regides cervical e toracica. Esta doenga é associada ao abuso cronico
de etanol, sendo mais comum em homens de descendéncia mediterranea. Além de causar deformidade
estética importante, pode levar a progressiva dificuldade respiratéria. Fazemos aqui a descrigdo de um caso,
revisando aspectos radioldgicos e clinicos desta entidade.

Unitermos: Lipomatose. Doenga de Madelung. Tomografia computadorizada.

Multiple symmetrical lipomatosis (Madelung's disease) — a case report.

Multiple symmetrical lipomatosis (Madelung's disease) is a rare disorder characterized by deep accumula-
tion of fat tissue, involving mainly the neck, shoulders and chest. This disease is associated with heavy al-
cohol intake and it is more common in men of Mediterranean origin. This disease can cause severe aesthe-
tic deformities and progressive respiratory dysfunction. We report a case of a patient with multiple symme-

trical lipomatosis and describe the clinical and radiological features of this disorder.
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RELATO DO CASO

Paciente de 65 anos de idade, sexo
masculino, branco, natural de Caxambu
do Sul, RS, queixava-se de dispnéia du-
rante a noite, mostrando piora progres-
siva nos ultimos dois meses. Apresenta-
vamassas ho torax superior e regido cer-
vical h4 23 anos, as quais vinham au-
mentando de tamanho, principa mente
nos ultimos seis anos. O paciente tam-
bém se queixava de cdimbras nos mem-
bros inferiores. Negava a presenca de
casos semelhantes na familia e relatava
consumo de grandes quantidades de al-
cool desde os 20 anos de idade.

Achados radiol6gicos

A radiografia de térax demonstrava
alargamento do mediastino superior e
de partes moles na regido cervical (Fi-
gura 1).
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Na tomografia computadorizada de
térax (Figuras 2A e 2B) observava-se,
na regido cervical, depdsito de tecido
de densidade compativel com gordura,
simétrico, entremeando planos muscu-
lares e vasculares, sem limites definidos.
Tal tecido estendia-se até o mediastino
superior, na atura do cajado adrtico.
Havia depdsito subcuténeo na parede
anterior e posterior do torax, anterior e
posteriormente a escapula.

Diagnostico: Lipomatose simétrica
multipla.

DISCUSSAO

A lipomatose simétrica mdltipla, ou
doenca de Madelung, € uma moléstia
rara, tendo sido descritos cerca de 200
casos na literatura até 1984®. Ela pre-
domina em individuos do sexo mascu-
lino, adultos, e de origem mediterranea

Figura 1. Radiografia de térax demonstrando alargamento do mediastino superior e de partes moles

na regido cervical.
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Lipomatose simétrica multipla (doenga de Madelung) - relato de um caso

(aincidéncia em homens da Itdlia é de
1:25.000)@.

Essa doenca manifesta-se pelo surgi-
mento de massas pelo corpo (Figura 3) e
€ associada a0 alcoolismo. Sua etiolo-
gia € desconhecida. Infere-se que haja
uma hipertrofia dos adipdcitos apds a
denervacdo destes, possivelmente rela-
cionada ao uso abusivo de etanol. Ex-
perimentos em animais mostram um de-
feito na lipdlise destas células, mediado
por catecolaminas®.

A lipomatose simétrica multipla é
classificada em dois tipos. Na do tipo I,
ha massas lipomatosas na regido paroti-
dea, cervical, supra-escapular e deltéi-
dea. Em aguns pacientes pode haver
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das massas lipomatosas.

comprometimento profundo (Figura 4),
determinando dispnéia e disfagia. No
tipo 11, a lipomatose € difusa, com apa-
réncia de obesidade simples, ndo apre-
sentando os sintomas de envolvimento
profundo que podem ocorrer no tipo | ©,

A radiografia de térax pode mostrar
alargamento mediastinal. Na tomografia
computadorizada observa-se tecido lipo-
matoso ndo-encapsulado e homogéneo,
podendo haver deposicdo profunda de
tecido adiposo®. Esta apresentagdo ocor-
re em volta da traguéia e/ou profunda-
mente ao musculo trapézio. Em alguns
casos, identificam-se calcificagdes den-
tro dos lipomas®. A aparéncia ecogréfi-
ca das lipomatoses tem aspecto tipico.

Figuras 2A e 2B. Cortes tomograficos da regido cervical demonstrando grande acimulo
de tecido gorduroso, entre os planos musculares e estruturas vasculares.

Figura 3. Paciente ap6s tratamento cirlirgico, com edema e equimoses na regido cervi-
cal e regressdo parcial das massas lipomatosas.

Figura 4. Corte tomogréfico do térax demonstrando compressdo traqueal resultante

Porém, apesar de a ultra-sonografia ser
muito utilizada na investigagdo de mas-
sas cervicais, as medidas de densidade
realizadas por tomografia computadori-
zada tém maior fidelidade diagndstica®.

Ouitras alteragbes que podem ser en-
contradas nessa doenga incluem: dano
hepético associado ao &cool, anemia
macrocitica, neuropatias motoras, sen-
soriais, troficas e/ou autondmicas, e, ain-
da, hiperalfalipoproteinemia®.

Na doenca de Madelung h& envolvi-
mento difuso e infiltrativo das camadas
subcuténeas, acomentendo, predominan-
temente, o ombro, a regiéo cervical e a
porcdo proximal das extremidades su-
periores. Ela deve ser diferenciada da li-
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pomatose familiar mdltipla, na qual os
lipomas sdo encapsulados, tém forte com-
ponente familiar e ndo acometem as re-
giBes cervical e supra-escapular®.

No diagnéstico diferencial também
devem ser consideradas as hip6teses de
processos sarcomatosos, angiolipomas,
lipoblastomas, neurofibromatose, sin-
drome de Dercum (lipomatosis doloro-
sa), sindrome de Hanhart, sindrome da
polidisplasia, doenca de Cushing, apa-
réncia pseudo-atlética (em vérias formas
de distrofia muscular), doengas linfo-
proliferativas, e doengas da tiredide®.

O tratamento cirdrgico é o mais efeti-
Vo, podendo ser por ressecgéo ou por li-
possuccdo. Existem tentativas de trata-
mentos medicamentosos com agonistas
beta-2 para aumentar a lipdlise adrenér-
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gica. As recidivas sdo comuns, devido a
dificuldade de ressecar completamente
0s tumores®, mas ndo se considera o ris-
co de transformagdo maligna”. Apesar
disso, ndo é coerente rotular esta patolo-
gia como benigna, em virtude das sin-
dromes mediastinais decorrentes do en-
volvimento profundo e também da pos-
sibilidade do desenvolvimento de neu-
ropatias®y.

A lipomatose simétrica mditipla é
uma doenca rara que apresenta aspectos
radiol6gico e tomogréfico muito carac-
teristicos, e, dessa forma, torna-se facil
de ser lembrada no diagndstico diferen-
cia. Além disso, 0 seguimento tomogréa-
fico desses pacientes é particularmente
util para o planejamento das ressecgdes
dos lipomas®.
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