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Resumo
A doenca de Madelung é uma patologia rara de etiologia des-
conhecida, caracterizada pelo desenvolvimento progressivo de
tecido adiposo subcutaneo ndo capsulado a nivel do pescogo,
ombros, bragos e tronco. Apesar de benigno, o envolvimento do
pescogo e do mediastino pode causar sindromes compressivos
da traqueia e da veia cava superior condicionando dispneia,
disfagia e disfonia. Afecta predominantemente homens, com
idade compreendida entre 0s 30 e 0s 60 anos, de origem medi-
terrdnica e com antecedentes de habitos alcodlicos. Pode estar
associada a hiperlipoproteinemia, hiperuricemia, diabetes mellitus
e hipatiroidismo. O Unico tratamento eficaz € a lipectomia ou a
lipoaspiragdo, mas a recorréncia é comum. S&o apresentados
dois casos clinicos de doentes do sexo masculino com aparéncia
pseudoatlética e histdria de consumo excessivo de alcool.
Palavras chave: Doenga Madelung, lipomatose simétrica be-
nigna, sindrome Lanois-Bensaude, alcoolismo cronico, lipectomia

INTRODUCAO
A doenca de Madelung (DM), também designada por
lipomatose simétrica multipla, lipomatose simétrica
benigna ou sindrome de Launois-Bensaude, ¢ uma
condicao clinica rara, caracterizada por volumosos
depdsitos simétricos de tecido adiposo nao capsulado,
nao dolorosos, a nivel do pescoco, ombros e tronco su-
perior, que se desenvolvem durante meses ou anos."*
O envolvimento supra-escapular e supra-clavicular é
frequente e pode, ocasionalmente, envolver a regiao
parotidea e retro-auricular. A face e extremidades
distais sao geralmente poupadas.

Em alguns doentes é descrita a perda de tecido
adiposo a nivel das coxas e outras dreas nao envol-
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Abstract
Madelung’s disease is a rare disorder of unknown aetiology,
characterized by a progressive development of non capsulated
Subcutaneous adipose tissue on the neck, shoulders, arms and
the upper parts of the trunk. Although of a benign nature, neck
or mediastinum involvement can cause compression syndro-
mes of the trachea and superior vena cava causing dyspnea,
adysphagia and dysphonia. It predominantly affects men in the
30 to 60 years-old range, of Mediterranean origin and with a
history of alcohol abuse. The disorder can also be associated
with hyperlipoproteinemia, hyperuricemia, diabetes mellitus and
hypothyroidism. The only effective treatment is surgical removal
or liposuction, but recurrences are common.

Key words: Madelung's disease, benign symmetric adipose
masses, Lanois-Bensaude syndrome, chronic alcoholism, surgical
removal

vidas pelos lipomas (DM tipo 1), enquanto noutros
existe sobreposicao de tecido adiposo num fenotipo
de obesidade generalizada (DM tipo 2).>*>

A distribuicéo do tecido adiposo assemelha-se a de
uma estatua conhecida por guerreiro Capestrano (Fig.
1). Esta semelhanca pode representar, na opinido de
alguns autores, uma relacao genética.'” Afecta mais
frequentemente homens com idades compreendidas
entre os 30-60 anos. E uma condicao hereditdria rara,
mais frequente em paises da Europa Mediterranica.>*

Os doentes procuram assisténcia médica, mais
frequentemente, por razdes estéticas. Contudo o cres-
cimento progressivo dos lipomas pode condicionar
dispneia, disfagia ou mesmo compressao radicular.*
Para além de fortemente associada ao consumo ex-
cessivo e cronico de dlcool e respectivas consequén-
cias, doenca hepatica alcoodlica, anemia macrocitica e
neuropatia periférica, esta frequentemente associada
a diabetes mellitus, dislipidémia e hipotiroidismo.**



Imagem do Guerreiro Capestrano, estatua encontrada
num local arqueolégico em Abruzzi - Italia e data do
século VI a.c.

O diagnostico é clinico e tem por base a existéncia
de massas lipomatosas simétricas nao capsuladas e
nio dolorosas, nas localizacoes acima referidas e com
evolucao benigna.

Apresentamos de seguida os casos clinicos de dois
doentes com historia de alcoolismo cronico e massas
lipomatosas multiplas simétricas que se desenvolve-
ram ao longo de anos.

CASOS CLINICOS

Caso clinico n°1

Doente de 50 anos admitido pelo servico de urgéncia
por quadro de aparentes lipotimias de repeticdo. Da
historia actual apurou-se quadro de quedas repetidas,
sem aparente perda de conhecimento, que resultavam
em quedas e traumatismos, o ultimo cranioencefalico
posterior. O doente referia que estes episodios eram
precedidos por uma sensacao de “fraqueza nas per-
nas”, negando embriaguez. Tratava-se de um doente
operario da construcdo civil, com antecedentes de
habitos alcodlicos cronicos e marcados — ingestao
diaria de 80 a 100g alcool/dia desde ha 20 anos. Ne-
gava outros antecedentes pessoais, nomeadamente,
ingestao de quaisquer drogas, patologia cardiaca ou
neurologica prévia.

Ao exame objectivo apresentava indice de massa
corporal 18 Kg/m?, esclerdticas sub-ictérica, atrofia
muscular generalizada e volumosas massas de consis-
téncia mole elastica, nio dolorosas, ndo aderentes aos
planos profundos, com localizacao aproximadamente
simétrica ao nivel das regides cervicais anterior e
posterior, supra-claviculares, toracica posteriores e

Fotografias das massas localizadas ao nivel das regides
cervicais, anterior e laterais, dorsal e lombar, descritas
no texto.

FIG. 2

lombares, as de maior dimensoes a direita (Fig. 2);
abdomen mole, depressivel e indolor, sem massas ou
organomegalias. Estas massas cresceram progressiva-
mente ao longo de 3 anos, negando o doente qualquer
queixa relacionada com as mesmas, nomeadamente,
dispneia ou disfagia. O exame neurologico realizado
revelou alteracdo da sensibilidade proprioceptiva a
nivel dos dedos dos pés e diminuicao da forca mus-
cular distal dos membros inferiores.

Da avaliacdo analitica realizada salienta-se: nor-
moglicemia; anemia macrocitica; trombocitopenia;
discreto aumento das transaminases e da ¥-GT; au-
mento da bilirrubina total; e lipidograma, albumina,
4cido urico, vitamina B12, dcido 6lico, creatino fos-
focinase, coagulacao e funcao tiroideia sem alteracoes
(Quadro I). Dos restantes exames complementares de
diagnosticos salientam-se: Electrocardiograma — rit-

QUADRO |

Dados laboratoriais alterados referentes ao doente do
caso clinico n® 1.

Glicémia jejum 76mg/dl
Hemoglobina 10,1g/dl
VGM 103fL
Plaquetas 97000
v- GT 143U/L
Bilirrubina total 2,6mg/dl
AST 76U/L
ALT 47U/L
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mo sinusal, frequéncia cardiaca 80ppm; Radiografia
do térax — sem alteracdes; Ecocardiograma — insufi-
ciéncia mitral e trictispide minimas; Ecografia abdo-
minal — esteatose hepatica; Holter 24 horas — ritmo
sinusal de base, 637 extrassistoles supraventriculares
isoladas, algumas com aberrancia de conducao, 20
pares e 2 salvas, a maior de 8 complexos; Ecodoppler
carotideo e vertebral —auséncia de estenoses hemodi-
namicamente significativas nos trajectos visualizados;
Ecografia das partes moles — massas lipomatosas em
diferentes topografias, as de maior expressao loca-
lizadas em topografia cervical direita com extensao
ao espaco supraclavicular e lombar direitos; TAC
cranioencefalica — atrofia cortico-subcortical difusa,
com acentuacao das cisternas basais; TAC toraco-ab-
dominal — aumento do volume de gordura do tecido
celular subcutaneo, atingindo predominantemente as
regides cervicais posterior, axilar e toraco-abdominal
posterior, de forma simétrica; Electromiograma dos
membros inferiores — polineuropatia sensitivo-motora
distal e simétrica.

Do estudo realizado admitimos que as quedas
estavam em relacao com a miopatia alcoolica, a fusao
da massa muscular e a neuropatia postural secundaria
ao alcoolismo cronico do doente. Paralelamente a
presenca de lipomas simétricos multiplos e benig-
nos em doente com hdbitos alcodlicos permitiu-nos
diagnosticar lipomatose simétrica multipla/ doenca
Madelung.

Caso clinico n°2
Doente de 37 anos admitido pelo servico de urgén-
cia com a hipotese de diagnostico de febre escaro-
-nodular. Da historia actual apurou-se quadro de
febre quantificada em 38-39°C, que cedia aos antipi-
réticos, com cerca de uma semana de evolucao e de
lesoes cutaneas maculo-papulares generalizadas com
envolvimento palmo-plantar, com aparecimento na
véspera do dia do internamento. Quando questionado
confirmava contacto com animais. Tratava-se de um
doente desempregado, com antecedentes de habitos
alcoolicos mantidos e marcados — ingestao diaria de
cerca de 120g alcool/dia desde ha cerca de 10 anos e
habitos tabagicos de 20 Unidade Maco Ano (UMA).
Ao exame objectivo apresentava: indice de massa
corporal 28 Kg/m?*; exantema maculo-papular gene-
ralizado com extensao a palma das maos e planta dos
pés; e volumosas massas de consisténcia mole elastica,
nao dolorosas, nao aderentes aos planos profundos,
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Fotografias das massas localizadas a nivel das regioes
cervicais, anteriores e posterior, axilares, mamas,
abdominais e coxas, descritas no texto.

com localiza¢do aproximadamente simétrica ao nivel
das regides cervicais, anterior e posterior, parotideas,
axilar e face interna dos bracos, mamas, parede ab-
dominal antero-inferior e face interna das coxas (Fig.
3). Abdomen mole, depressivel e indolor, sem massas
ou organomegalias. O exame neurolégico nao revelou
alteracoes.

Quando questionado referiu que as massas descri-
tas cresceram progressivamente ao longo de 2 anos.
O doente fez referéncia a preocupacoes do ponto de
vista estético, atribuindo a dificuldade em encontrar
trabalho ao seu aspecto fisico. Negou outras queixas
nomeadamente, dispneia, disfagia e disfonia.

Iniciou antibioterapia com doxiciclina com franca
melhoria clinica. Dados os achados no exame objec-
tivo, massas multiplas e hdbitos alcoolicos, foram
realizados exames complementares de diagnostico
para esclarecimento da situacao. Da avaliacdo analitica
realizada salienta-se: normoglicemia; leucocitose com
neutrofilia e PCR aumentada; aumento da ¥-GT; e
lipidograma, albumina, coagulacao e funcao tiroideia
sem alteracdes. Dos restantes exames complementares
de diagnosticos salientam-se: Ecografia abdominal
— esteatose hepatica; TAC toraco-abdomino-pélvica
— aumento do volume de gordura do tecido celular
subcutaneo, atingindo predominantemente as re-
gides cervicais, anterior e posterior, axilares, tordcica
anterior e abdominal anterior, de forma simétrica;
Electromiograma dos membros superiores e inferio-
res — sem alteracodes.

A presenca de lipomas simétricos multiplos,
aparentemente benignos, em doente com habitos



alcoolicos marcados permitiu-nos estabelecer o
diagnostico de doenca de Madelung.

Ambos os doentes foram referenciados a consulta
de cirurgia geral com intuito de terapéutica cirurgi-
ca — lipectomia e a consulta de cessacao alcoolica.

DISCUSSAO E REVISAO DA LITERATURA
A doenca de Madelung é uma doenca hereditaria
rara, definida pela presenca de multiplas massas
lipomatosas simétricas, nao dolorosas, nao pulsateis
e de consisténcia mole-eldstica a palpacao, envol-
vendo habitualmente o pescoco e o tronco superior.
Ao contrario da maioria dos lipomas subcutaneos
unicos, o tecido lipomatoso nao é encapsulado, ten-
do a capacidade de infiltrar espacos entre estruturas
subcutaneas e musculares adjacentes, o que explica
frequentemente os bordos irregulares e limites mal
definidos a palpacao. Apesar de afectar predomi-
nantemente homens de idade média, de origem
mediterranica e com historia de habitos alcoodlicos,
foram reportados raros casos em criancas,>* Kratz,
C. et al. (2000) apresenta a primeira descricao em
duas criancas com 9 e 13 anos, e no sexo feminino
numa proporcao que varia de 1:15 até cerca de 1: 30.

A variante mais comum € o tipo 1, com maior
incidéncia no sexo masculino. No sexo feminino
¢ mais frequente o tipo 2 pois o tecido lipomatoso
apresenta um padrao de distribuicao mais difuso e
acompanha-se frequentemente de um IMC alto.’

Esta doenca foi inicialmente descrita por Sir
Benjamin Brodie em 1846,° no St. George Hospital de
Londres, apesar da aparéncia de uma estatua de um
guerreiro Capestrano do século VI a.c., encontrada
em Italia na regiao de Abruzzi, ja sugerir a existén-
cia da doenca em tempos remotos.'” Em 1888, Otto
Madelung reportou a primeira série de 33 doentes
com lipomas associados ao alcoolismo,” e no ano
seguinte Launois e Bensaude apresentaram um total
de 65 doentes.” Desde entao foram descritos na
literatura mundial apenas mais cerca de 200 casos.
Parece-nos que este numero subestima o numero
real de doentes com doenca de Madelung, nao so
porque esta ndo constitui motivo de internamen-
to, o doente raramente procura o médico por este
motivo, sendo, na grande maioria das situacoes,
um achado do exame objectivo completo, como
também porque, provavelmente, é sub-reportada
pela populacao médica.

Os casos clinicos n* 1 e 2 correspondem ao fe-

notipo 1 e 2, respectivamente. O caso clinicon® 1 é
caracterizado pelo envolvimento do pescoco, tronco
e regiao lombar posterior, num homem com mau
estado de nutricdo. O caso clinico n°® 2 é caracteri-
zado por doente obeso, com lipomas localizados ao
pescoco, regides parotideas, axilas, bracos e coxas.

Apesar de ser habitualmente benigna, o envolvi-
mento do pescoco e do mediastino pode condicionar
sindromas compressivos caracterizados por disp-
neia, disfagia e disfonia.*® Nenhum destes sintomas
estava presente nos doentes descritos.

Quando uma massa lipomatosa nao cumpre
todos os critérios de diagnostico para lipoma, deve
ser considerado o diagndstico presuntivo de lipos-
sarcoma. Por outro lado, como o lipossarcoma ¢é
frequentemente um diagnostico de exclusao, ha
um conjunto de outros diagnosticos a ter em con-
sideracdo no diagnostico diferencial destas massas
nomeadamente: Liposarcoma; Neurofibroma; Lipo-
distrofia, particularmente em doentes com infec¢ao
VIH 1 sob terapéutica com Indinavir ou Lamivudina;
Lipoblastoma; e Lipomatose Multipla Familiar.

A avaliacado histologica destas lesoes é caracteri-
zada por tecido adiposo nao capsulado, com exten-
sao as estruturas vizinhas, com adipdcitos pequenos
ou de tamanho normal.’®!" Apesar de rara, ja foram
descritos na literatura, casos de transformacio ma-
ligna, pelo que a citologia aspirativa com agulha fina
deve ser considerada, particularmente, em lipomas
de crescimento rapido ou na presenca de alteracoes
das caracteristicas morfologicas dos lipomas.'* 13

Apesar da etiologia da DM ser ainda desconhe-
cida, os dois casos descritos confirmam a forte
associacao com 0 consumo excessivo e cronico de
alcool. De facto, o consumo de alcool superior a
80¢g por dia durante pelo menos 10 anos, descrito
na literatura como estando presente em mais de 90%
dos casos de DM, estava também presente nos dois
doentes descritos.'* 1

Contudo, hd alguns doentes que nao apresentam
historia de alcoolismo associada, o que pressupoe a
existéncia de um mecanismo patogénico nao ligado
ao alcoolismo para justificar o aparecimento dos
lipomas nestes doentes. Também se tem encontrado
associacdo da DM com alteracdoes do metabolismo
lipidico (dislipidemias), intolerancia a glicose,
diabetes mellitus, alteracdes da funcao hepatica,
macrocitose com ou sem anemia, alteracdes estas
que frequentemente sao atribuiveis ao alcoolismo,
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sendo por isso, mais frequentes em individuos com
historia de habitos alcoolicos severos.

Associacdes com hiperuricemia, gota, hipotiroi-
dismo, acidose tubular renal, sindrome nefrética,
purpura trombocitopénica idiopatica, funcdo anor-
mal das glandulas supra-renais, hipofise, testiculos
e com determinados tumores da cabeca e pescoco,
também tém sido descritas. Nao se verifica, contudo,
nenhuma relacao especifica com a DM, pelo que nao
é possivel estabelecer uma relacdo causal.

Deste modo, tudo leva a crer que a DM é uma en-
tidade primaria e especifica do tecido adiposo. Ja nao
é questionavel o facto de resultar de um distarbio
do metabolismo dos lipidos. A grande dificuldade,
ainda hoje por esclarecer, estd na determinacao dos
mecanismos fisiopatologicos responsaveis por esse
disturbio. Varias sao as teorias e hipoteses que ten-
tam explicar esses mecanismos. Uma das mais anti-
gas e aceites admite que o alcool actua como cofactor
na patogénese dos lipomas sob diferentes formas:
pode reduzir o numero de receptores {S-adrenérgicos,
inibindo a estimulacdo noradrenérgica da lipolise; e
inibe a $8-oxidacdo, condicionando diminuicdo da
lipolise e promocao da lipogénese.'®

Apesar de muito frequente em algumas séries,
descrita como presente em 85% dos doentes, a
polineuropatia periférica, descrita como podendo
ser sensitiva, motora ou autondmica, esteve pre-
sente em apenas um dos casos clinicos. Geralmente
desenvolve-se varios anos apos o aparecimento dos
lipomas. Estudos histologicos realizados revelaram
alteracoes semelhantes as descritas na neuropatia
por alcoolismo cronico.” Tal como acontece nestes
casos nao ha regressao ou melhoria com a inter-
rupcao dos habitos alcodlicos e nao existe ainda
tratamento eficaz.

Apesar de descritos na literatura nao encontra-
mos associacao com hiperuricemia, hipertiroidismo
ou diabetes.'®**

Relativamente ao tratamento, a alteracdo da dieta
nao tém qualquer eficdcia e a abstinéncia alcodlica
parece apenas prevenir a progressao do aumento de
tamanho dos lipomas. Os tratamentos de primeira
linha sdo a lipectomia e a lipoaspiracao. A lipoaspira-
¢do permite a realizacao de anestesia local, evitando
0 uso de anestesia geral em doentes com doenca
hepatica e potencial risco hemorragico.”2® A tera-
péutica médica com vitaminas e salbutamol (para
estimulacao da lipolise) mostrou-se ineficaz.”’ ®
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