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Multiple symmetric lipomatosis: a case report
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Os autores relatam o caso de um paciente portador

Ensino da Fundagdo do ABC, e apresentam uma revisio da literatura sobre o assunto.
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Introducao

lipomatose simétrica multipla (LSM), € uma con-
dicdo rara, caracterizada pela deposicio simétrica
de tecido adiposo nas regides cervicais e escapulo-
umerais. Scu tratamento de escolha tem sido a remogio ci-
rirgica (3, 12, 23, 24). Entretanto, o cariter de infiltragdo difusa
destes lipomas faz com que a sua exérese total seja dificil (28).
Recentemente diagnosticamos um caso de LSM e apre-
sentamos juntamente com uma breve revisio da literatura.

Relato do caso

A. G., 61 anos, masculino, branco, procedente de Sdo
Bernardo do Campo, internado no Hospital de Ensino da
Faculdade de Medicina do ABC, em 1989, com historia de
ter notado ha 16 anos uma pequena tumoragio pré-auricular
esquerda com aproximadamente lem de didmetro, bem de-
limitada, mével e indolor. Logo notou outros pequenos no-
dulos com as mesmas caracteristicas, em regifo cervical an-
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vou-sc grande massa tumoral com aspecto macroscdpico de
gordura, agrupados a outros menores que foram em sua maior
parle, mas ndo totalmente ressecados devido a infiltragdo
difusa pelos planos musculares. A peca cirirgica apresenta-
va 1os scus maiores ¢ixos 15x10cm. Os nédulos parotideos,
assim como os situados proximos do Angulo da mandibula,
ndo foram abordados neste tempo, uma vez que para resseci-
los aumentarfamos o ji exienso descolamento de retalhos,
assim como o tempo cirugico.

Néo houveram complicagdes pos-operatéria (figura 2).
Alguns meses apés foram ressecadas duas tumoragdes me-
nores. Os exames anatomopatologicos das pecas operatori-
as mostraram iratar-se de lipomas.

No acompanhamento do paciente por um ano, nio ob-
servou-se recorréncias locais ou evolugiio dos nédulos re-
manescenles.

Comentarios

A lipomatose simétrica miltipla (LSM) é uma afcecgio
rara, descrila pela primeira vez por Madelung em 1888 (18)

Figura 1 - Perfil do paciente no pré-operatério.

terior ¢ posterior. Todos apresentaram crescimento lento ¢
progressivo. Finalmente o pacientc passou a apresentar res-
trices dos movimentos do pescogo. Néo ha referéncia a
outros casos semelhantes na familia. Refere ter sido elilista
por aproximadamente 50 anos. Ao exame fisico apresentava
grande tumoragio preenchendo a regidio cervical, causando
uma protusdo cervical anterior desde o mento até a furcula
esternal, projetando-se pela face lateral do pescoco, bilate-
ralmente, atingindo até a regido cervical posterior. Toda a
lesfio media aproximadamente 15x15¢m, de limites impre-
cisos, bocelada, de consisténcia fibro-eldstica, imével ¢
indolor (figura 1). Havia também outros nddulos menores
com as mesmas caracteristicas, um deles centrado em re-
gido cervical posterior media aproximadamente 6x4cm, ou-
tros localizados nas regides parotideas com 4x3¢m. Observa-
mos ainda maltiplos nodulos menores espalhados pelo dorso.

Foi indicado exérese cirdrgica da massa principal, em
virtude do desconforto, da restrigdo a movimentagio cervi-
cal ¢ por razdes estélicas. Optou-se por uma incisdo cervical
horizontal, ampla, aproximadamente no ponto médio entrc
afircula ¢ o mento. Apds levantamento dos retalhos, obser-
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que relatava uma lipomatose multilobular difusa envolven-
do o pescogo e regides supraclaviculares. Em 1988 Launois
€ Bensaude relataram 65 casos similares. Desde enldo, apro-
ximadamenie 200 casos foram descritos na literatura (9, 28).
E caracterizada pela deposi¢iio siméirica de tecido adiposo
nas regides cervicais e escidpulo-umerais.

A sinonimia para a docnga inclui: doenga de Madelung-
Launois-Bensaude, adenolipomatose e lipomatose simétri-
ca benigna. Em 1978, Calsen ¢ Thomsen (2) classificaram a
lipomatose benigna em trés tipos clinicos. O primeiro ¢ a
lipomatose congénita difusa, localizada predominantemen-
te em tronco, nio bem delimitada, estendendo-sc entre as
fibras musculares, dos tecidos ao redor, ¢ sem cariter here-
ditdrio. O segundo ¢ a lipomatose simétrica millipla, locali-
zada preferencialmente nas regides cervical ¢ cscapulo-
umeral, ocasionalmenie acompanhada de lipomatose simé-
trica em outras partes do corpo, com cardter heredildrio. O
tereeiro tipo € a lipomatose millipla, que consiste habitual-
menie de numcrosos, pequenos e bem delinidos lipomas
subcutineos, localizados mais freqiicntemente em membros,
especialmente em antcbragos. Possuem capsula fibrosa, sdo
facilmente enucleados, e ao contrario dos dois primciros ti-
pos, nunca recidivam na mesma localizagio, embora pos-
sam aparccer novos nodulos em outros locais. Este tipo tam-
bém ¢ considerado hereditirio. Segundo lLconomides ¢
Liddell (8), dos trés tipos conhecidos de lipomatose, a
lipomatose simétrica maltipla constilui-s¢ na forma menos
comum, porém ¢ a de sintomatologia mais cxuberante.

A LSM acomete principalmente individuos adultos com
idade entre 30 ¢ 80 anos, predominando no sexo masculino
(15:1) (23). A doenga ¢ predominantemente encontrada na
raga branca (8). Nio ha heranga gendtica firmada, mas em
mais de uma ocasifio, virios membros da mesma familia
foram afetados (11, 17, 20).

A causa da LSM persiste obscura, Alguns autores suge-
rem uma ausente ou fraca resposia a estimulagio adrenérgica
para a mobilizaciio lipidica efetiva do tecido lipomatoso
andmalo (10), parecendo a LSM estar, desta forma, associa-
da com uma desordem primaria do tecido lipomatoso (7, 9,
22). Entretanto, outros autorcs constataram a presenca de
um niimero normal de alfa ¢ beta receptores adrenérgicos no
tecido lipomatoso anémalo (15). O tamanho médio dos
adipocitos do tecido lipomatosoe mostrou-s¢ levemente me-
nor que os dos adipécitos do tecido normal. Desta forma,
postula-se o mecanismo de hiperplasia para a lformagfio ¢
crescimento da tumoragiio (9). Alguns relatos publicados tém
relacionado a LSM com defeitos metabdlicos sistémicos, tais
como a gota, a hiperlipidemia e a tolerdncia reduzida a pli-
cose (11, 12, 13, 19, 25), mas nenhuma relagiio causal foi
demonstrada, Relagfio significativa tem sido postulada com

o ctilismo crénico (1, 8, 26, 28).

Ao exame microscopico, a lesiio ¢ indistinguivel da gor-
dura normal (2, 10). A massa lipomatosa ainda que macrosco-
picamente tenha a aparéncia de estar circunscrita, niio é
encapsulada ¢ o tecido lipomatoso pode penetrar profunda-
mente para espagos ¢ estruluras vizinhas, mantendo a apa-
réncia de tecido adiposo tipico (10).

Segundo Enzi (10), podem ser identificados dois tipos
de distribui¢fo de tecido lipomatoso na LSM. O tipo 1 rcla-
ciona-se com tumores gordurosos com aspecto de massa cir-
cunscrilas, protusas na superficie corporal e com atrofia pro-
nunciada ¢ progressiva do tecido adiposo nfio comprometi-
do. Neste tipo. o tecido lipomatoso pode atingir fre-
qucntemente locais profundos. No tipo II o tecido lipoma-
toso € difuso, extenso, envolvendo as camadas de gordura
subcutdnea, dando aos pacientes uma aparéncia de simples
obesidade.

Os lipomas benignos ndo tem significacio clinica, ex-
cclo pelo seu efeito estético, por sintomas conscqiicnies a
pressio exercida cm estruturas contiguas ¢ por alteragdes
Tuncionais locais. Alguns pacientes podem desenvolver sin-
dromes mediastinais compressivas, em decorréncia do
aprofundamento das lesdes, desencadeando compressdes ¢
deslocamentos sintomaticos para outros drgfos, como a ira-
quéia (4, 5, 21). Neuropatias periféricas mais ou menos
severas podem scr demonsiradas no exame neuroldgico da
maioria dos pacientes, Os membros inferiores representam
o lerritorio mais freqiientemente afetado. Esles distirbios
sc manifestam desde leve diminuigdo da sensibilidade ou
sensagdes de dificuldade para sc levantar, at¢ ulceras plan-
tares crénicas ou ncuropatias incapacitantes. Tais
neuropatias parecem niio ter relagdo com a ingestdo de
dlcool ¢ a fisiopatologia envolvida niio ¢ bem conhecida
(9). Em resumo, as principais manifestagdes da LSM sio:
tumores subcutincos siméiricos, sindrome mediastinal e
ncuropatias periféricas,

O diagnostico da LSM ¢ eminentemenie clinico ¢ anato-
mopatoldgico. Alteragdes melabdlicas e endocrinologicas
nem sempre sfo encontradas, como no prescnte caso. Os
distiirbios metabdlicos ocasionalmente encontrados na LSM
cstdo dirctamente relacionados a ingestio alcodlica (28). A
avaliagio cuidadosa do tumor por tomografia computadorizada
pode revelar a ocupagio espacial, o comprometimenio mediastinal
¢ a possivel suspeita de lipossarcoma (6, 16).

O tratamento de escolha da LSM fundamentalmentc tem
sido a ressecgio cirrgica (3, 8, 14, 23, 24, 28), Entrctanlo,
o carater de infiltragiio difusa dos lipomas faz com que ¢sta
excrese seja dificil. Argenta ef al. (1) observaram pacicntes
com multiplas recorréncias, as quais eram provavelmente
devido a inadequada remocgdo do tecido doente. Scgundo
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Lconomides ¢ Liddell (8), a meta da completa eliminagdo
destes tumores foi alcangada langando mfo de incisdes am-
plas que possibilitam adequada exposigdo do tumor, permi-
tindo a sua total remogdo ¢ minimos riscos peri-operatérios
¢ morbidade. Seus pacientes ndo apreseniaram hematomas

ou recorréncias. A possibilidade de transformagio maligna
desta docnga ¢ muito rara, 7izian et al (27) relataram um
lipossarcoma mixodide de pescogo, que desenvolveu-se em
um paciente do sexo feminino com LSM apés um intervalo
de scis anos.

Summary

The authors report a case of a patient with multiple symmetric lipomatosis, who was operated at the Hospital de Fnsino
da Fundagdo do ABC. They also review the literature about the subject emphasizing the surgical approach.
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