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Caso Clinico

M.M., sexo masculino, 59 anos, raca negra

Solteiro, desempregado (ex operador de martelo pneumatico), natural de
Cabo Verde, residente em Portugal desde 1970

AP: TB ha cerca de 10 anos com internamento longo
HTA (incumprimento terapéutico)
Doenca de Madelung (operado 3 vezes para remocao de lipomas)
Grande fumador
Alcoolismo cronico activo
Ulceras crénicas dos Mis

Varios internamentos por crises convulsivas, seguido em consulta de
Neurologia (incumprimento terapéutico)

CondicOes socio-econdmicas muito precarias

MI: crise convulsiva na via publica, socorrido por um transeunte,
encaminhado para o SU do HFF.



EO a entrada (21/10/2010):

Consciente, orientado, colaborante, hipertenso (190/118mmHg), taquicardico
(FC 116bpm), eupneico, calmo, sem alteracdes na auscultacdo cardiaca e
pulmonar e abdomen

Lipomatose em torno do pescogo
Alteracdes troficas das pernas com sinais de insuf. venosa cronica
Isquémia cronica dos pés com ulceracdes com exsudado fétido

Amiotrofia das maos, mao direita em garra (compativel com neuropatia
periférica)

Adenopatias inguinais

Ferida frontal com hematoma epicraniano



Lipomatose







Neuropatia periférica




Insuficiéncia venosa Mls




Alteracoes troficas dos pés/isquémia




Hipoteses diagnosticas

Crise convulsiva no contexto de epilepsia (ndo cumpre medicacao)
HTA — crise hipertensiva

Doenca de Madelung

Isquéma MI com ulceras infectadas dos dedos dos pés

TVP

Neuropatia periférica

Caso social

Plano
Analises
Torax, ECG
TAC-CE
Eco abdominal
Eco-doppler arterial Mls e MSs
Eco-doppler venoso Mis
Consulta de cirurgia e neurologia



Analiticamente:

(21/10/2010)
Eritrocitos: 3.26
Hemoglobina 10.7
V.G.M. 97.5
H.G.M. 32.8
R.D.W. 15
Leucocitos 8.1
Neutrofilos 74.7
Eosindfilos 2.1
Basofilos 0.1
Linfocitos 13.7
Plaguetas 127 000
TP 13.4

INR 1.2

aPTT 36.4
Ureia 17
Glicose 94
Creatinina 1.10
PCR 4.62

AST 104

ALT 34

LDH 309

FA 181
Gama-GT 485
CK 284
CK-MB 22



Sodio 136
Potassio 4.2
Cloro 97

— persistentemente baixo

Urocultura negativa

Exsudado das feridas dos pés: raras células, raros polimorfonucleares,
auséncia de bactérias e fungos

Rx Torax e ECG normais



TAC-CE (22-10-2010)

Nao se visualizam contusdes encefalicas. Enfartes lacunares antigos nos
nucleos caudado dto e lenticular esq. Alargamento generalizado das vias
de circulacao de liquor, mais acentuado na folia cerebelosa, a reflectir
N3ao se observando
coleccOes hematicas extra-axiais ou hemorragia sub-aracnoideia. A textura
ossea do cranio é normal, nao existindo tracos de fractura aparentes. Sem
hemossinus ou hemotimpano. Hematoma epicraniano frontal esquerdo.




Internamento na Medicina 2A, com diagnodstico de
, medicado com Levetiracetam para a Epilepsia
(aconselhado por Neuro) e Flucloxacilina para as feridas nos pés (10 dias)
penso mudado diariamente



Internamento:

Sempre hemodinamicamente estavel, sem crises convulsivas, ligeiramente
hipertenso e medicado com Captopril

26/10/2010
Queixas de parestesias nos pés, medicado com Gabapentina, melhorou

Hg 9.0 — anemia normocitica normocromica

MMS normal



Ecografia abdominal (25-10-2010)

, principalmente a custa do lobo esquerdo, com
bordos rombos mas contornos regulares, com aumento difuso da
ecogenicidade, aspectos traduzindo provavel doenca metabdlica de
acumulacao ( ). O figado mede cerca de 16 cm de
diametro longitudinal, valor dentro da normalidade. A ecoestrutura
hepatica € homogénea, nao se identificando lesdes focais com expressao
ecografica. Vias biliares intra-hepaticas e VBP de calibre mantido. Veia
porta de calibre mantido, permeavel, com fluxo bem direccionado.
Vesicula biliar de parede fina, sem evidencia de litiase. Pancreas
visualizado nas porcoes cefalica e do corpo, de dimensdes mantidas,
ecoestrura grosseira, nao se identificando lesdes focais. Baco homogéneo,
normodimensionado. N3ao se observou liquido livre nos recessos
peritoneais superiores.




Eco-doppler arterial dos Mls e Sups (esclarecer isquémia)(29-10-2010)

Mis: documentam-se algumas placas ateromatosas, calcificadas,
dispersas, bilaterais. Sao milimétricas. Nao condicionam estenoses com
significado hemodinamico, tendo-se documentado tracados amplos,
bifasicos e trifasicos, simétricos nos dois Mis, nas artérias femorais
comuns, femorais profundas, femorais superficiais, popliteias, tibiais
posteriores e tibiais anteriores.

MSs: a apreciacao morfologica revelou algumas placas milimeétricas
ateromatosas calcificadas, com predominio nas artérias distais. Nao
condicionam estenoses com significado hemodinamico, tendo-se
documentado tracados amplos, bifasicos e trifasicos, simétricos nos dois
MSs, nas artérias subclavias, axilares, umerais, radiais e cubitais.




8/11/2010

Eritrocitos 3.12 PCR 0.67
Hg 10.1 Proteinuria 24h 311.4
V.G.M 99 Mg urina 24h 342 T

HG.M32.4 Pesquisa de Bence Jones negativa

Leucdcitos 12.9 Proteinas totais 6.30

Neutrofilos 42.2 Electroforese das proteinas normal
Eosinofilos 24.7

Basofilos 0.7
Linfocitos 23
Plaguetas 288 000
VS 98

D-dimeros 830.4 — persistentemante elevados durante o internamento
Exame parasitoldgico nas fezes negativo



Eco-doppler venoso Mis (08-11-2010)

Documentamos a presenca de TVP a nivel da veia popliteia direita,
medindo cerca de 5mm de eixo antero-posterior a este nivel, bem como a
presenca de trombose a nivel da veia gemelar interna a esquerda, onde
mede cerca de 4mm de maior eixo antero-posterior sob compressao.
Salientamos ainda exuberantes adenomegalias a nivel inguinal, a maior
das quais localizada a direita e com cerca de 5cm de maior eixo. No
restante territorio venoso profundo e nas porcdes emergentes das veias
safenas internas e externas nao identificamos trombos intraluminais.

Medicou-se com enoxaparina e pede-se TAC e biopsia ganglionar para
esclarecimento das adenopatias inguinais.




TAC abdomino-pélvica (15-11-2010)

Figado com esteatose difusa. Pancreas, baco, supra-renais e rins sem
alteracoes morfoldgicas, notando-se que os rins tém a persisténcia do
padrao de lobulacao fetal, observando-se pequeno quisto renal esquerdo.
Observamos ganglios aumentados inguinais e crurais bilaterais, o de maior
dimensao crural, com cerca de 3.5 cm de diametro a direita.

Auséncia de liquido livre intraperitoneal. Nos cortes que interessaram ao
andar inferior do tdrax identificamos multiplas calcificacoes pleurais a
direita, com espessamento pleural associado, com provaveis alteracoes
fibroticas residuais pulmonares adjacentes.

Biopsia excisional de ganglio inguinal (17-11-2010)
Ganglio linfatico com 1.3 cm de diametro, com a arquitectura habitual
mantida, sem tecido neoplasico — linfadenite reactiva




18/11/2010

Fibrinogéneo 223
D-dimeros 15347
Ureia 38
Creatinina 0.7
Acido urico 5.3
Magnésio 1.5
PCR 2.13

TG 64

Colesterol total 220
Colesterol HDL 40
FT3 33.2

FT4 1.3

TSH 0.867



Alta

ao 362 dia de internamento — 03/12/2010

Troca de Levetiracetam por Valproato de Sédio
Aconselhada abstencao alcodlica

Nao se encontrou etiologia para a linfadenite reactiva e eosinofilia, manter
vigilancia clinica e analitica pelo médico de familia

O doente recusou ajuda social, contacta-se assistente social do seu centro de
saude para acompanhar situacao



Lista de problemas

Epilepsia recidivante (incumprimento terapéutico)

Atrofia encefalica, predominio cerebeloso

Doenca de Madelung

HTA

Ulceras crénicas neuro-isquémicas dos Mis

Hipomagnesiémia cronica por tubulopatia

Neuropatia periférica

Anemia normocitica

Eosinofilia, provavel etiologia medicamentosa

Hepatomegalia volumosa com esteatose (DHC) com alteracdo de enzimas
hepaticas

TVP de ambos Mis

Adenopatias inguinais (linfadenite reactiva)

Etilismo cronico



Tudo isto pode ser conjugado
no Sindrome de Madelung?



Revisao bibliografica

Doenca rara

Lipomatose simétrica multipla benigna, Doenca de Madelung ou Sindrome de
Launois-Bensaude

Mencionada na literatura pela primeira vez por Brodie em 1846, e uma série
de 33 casos foi descrita por Madelung em 1888. Dez anos mais tarde,
Launois-Bensaude descreveu 65 casos semelhantes, que foram chamados
de adenolipomatose multipla simétrica

Ha cerca de 200 casos descritos na literatura (e apenas 5 deles sao de
doenca distal)



Depdsitos multiplos e simétricos de gordura, nao capsulados, assintomaticos,
benignos

Localizacdo: pescoco, ombros e mediastino superior (regidao cervical e dorsal
superior). Raramente nos Mls, laringe, lingua

Tecido lipomatoso distribui-se difusamente no compartimento subcutaneo, entre
os planos musculares, podendo envolver e comprimir nervos e vasos

Caracter difuso das lesoes, acumulos gordurosos, faz com que a ultra-sonografia
tenha dificuldade de avalia-las

Principal complicacdo: compressao laringea => insuficiéncia respiratoria (raro).



Sexo masculino, origem mediterranea, faixa etaria de 30 a 50 anos (homens
de meia idade). Maior prevaléncia em Itdlia, Espanha, Franca

Associada frequentemente ao etilismo cronico

Histologia: tecido gorduroso das massas cervicais € semelhante ao tecido
gorduroso normal

mas ultra-estruturalmente: adipdcitos mais pequenos e multivacuolados,
presenca de fibrose intersticial e depdsitos de proteoglicanos acidos

Tipo | - acumulacao de gordura a volta do pescoco, ombros, dorso superior,
possivelmente acumulacao profunda também (ex: mediastino), perda de
peso, aparéncia atlética

Tipo 2 - lipomas em todo o corpo inclusive em torno das ancas, ganho de peso,
aparéncia obesa



B Proximal form
Il Central form
M Distal form

Fig 1: Lipomatose distal
Fig 2: Localizacdes possiveis da Doenca de Madelung



Etiologia desconhecida

Patofisiologia pouco entendida

Kodish et al sugeriu que o excesso de lipidos acumulados resulta de um
excesso de funcao de tecido adiposo castanho anormal

Grande evidéncia de varias disfuncoes mitocondriais por detras da Doenca
de Madelung

Reduzida actividade do sistema respiratorio enzimatico mitocondrial pode
deprimir as vias lipoliticas

Foi descrita uma forma familiar com anormalidade do DNA mitocondrial



Clinica

Curso clinico - periodo inicial de grande crescimento das massas, seguido de
muitos anos de progressao lenta do crescimento das mesmas

Nao regride espontaneamente e pode causar grave disfuncao estética, clinica
e psicologica

Diagnostico faz-se por exame fisico e historia clinica

Massas nao diminuem com reducao do aporte calérico nem com reducao do
aporte de alcool

Apenas um caso descrito de transformacao maligna das massas



O alcool parece ser cofactor, 60 a 90 % dos pacientes sao alcodlicos crénicos

Ingestao cronica de alcool promove a lipogénese e diminui a lipodlise

Alcool afecta o metabolismo das mitocondrias directamente e causa
envelhecimento oxidativo prematuro do mtDNA

Contudo, descritos casos de pacientes que nao tém historia de alcool

Varios casos de associacao da lipomatose com anormalidades metabdlicas:
DM, intolerancia a glicose

Disturbios dos lipidos, hiperlipidemia

Hiperuricemia

Acidose tubular renal

Hipotiroidismo

Anemia macrocitica

Doenca hepatica, alteracdes nas enzimas hepaticas
Hipertensao

Funcao tiroideia, pituitaria, supra-renal e testicular anormais



Outros achados: ossificacdo/calcificacdo dentro das massas adiposas, estase
venosa, AOS (raro), polineuropatia, disturbios cognitivos (ex: de mem©ria,
insdnia, ansiedade)

Polineuropatia autondmica, sensorial ou motora em 85% dos pacientes
Polineuropatia surge muitos anos depois do aparecimento dos lipomas
Pode estar associada a lesdes neuropaticas da pele e artropatia de Charcot

Histologia demonstra atrofia axonal, em contraste com a desmielinizacao e
degeneracao axonal causado pelo abuso cronico de alcool



2 casos descritos de pacientes com disturbios de memoaria, baixo MMS e
atrofia cerebral na TC, deficits neuropsicologicos em testes especificos

Multiplas fungdes cognitivas diminuidas nestes doentes, pensamento
abstracto e planeamento (funcdes do lobo frontal) sao as mais
comummente afectadas

Diagndstico diferencial com o abuso de alcool (deméncia associada ao alcool),
sindrome de abstinéncia, sindrome wernicke-korsacoff

Metabolito acetaldeido do alcool tem neurotoxicidade directa



Massas podem deformar esteticamente:
Regidao parotidea “hamster cheeks”
Regiao cervical “horse collar”

Pescoco posterior “buffalo hump”




Figura 2. TAC. Observar a medida
do coeficiente de atenuacéao,
igual a .105 UH.

Figura 1. TAC. Acentuado aumento de tecido
gorduroso na regido anterior do pescoco.
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Fig 3. Tac sem contraste (A) e RM em T1 (500/20) (B) mostram um fino
musculo esterno-cleido-mastoideu (setas) com excesso de gordura
posteriormente. Notar distribuicao para-espinhal da gordura



Fig 4. Imagens de RM



Diagnostico diferencial

Obesidade

Angiolipoma

Neurofibroma

Lipomas encapsulados

Linfomatose infiltrativa congénita da face

Lipomatose encefalo-craneo-cutanea

Liposarcoma

Lipoblastomatose

Disturbios das glandulas salivares

Lipomatose do HIV relacionada com o uso de inibidores da protease



Tratamento

InuUmeros tratamentos clinicos tém sido propostos, desde dieta, vitaminas
e controle metabdlico até o uso de salbutamol (para estimulacao da
lipdlise), sem resultados satisfatorios

Unico tratamento que traz melhoria temporaria, do ponto de vista estético
e funcional, é o cirurgico (usado em pacientes com disfuncao estética,
problemas psicolégicos e disfuncao aero-digestiva causada por
compressao pelas massas)

No entanto € comum a recorréncia dos lipomas



Exérese classica ou, mais recentemente, lipoaspiracao eco-guiada

Vantagens da lipo: menor risco de lesao neurovascular e de hematomas pos-
operatorios, lipossuccao pode ser repetida quantas vezes for necessario,
anestesia local

no entanto mais dificil guando os lipomas tem estroma fibroso

cirurgia aberta é mais segura porque se pode identificar visualmente os
nervos e artérias — mais segura e cada vez menos traumatica



TC: método de escolha para diagnostico, estadiamento pré-operatorio e
acompanhamento pos-cirurgico

Achados na RM quase sempre se sobrepdem aos da TC (mais cara e menos
acessivel)

TC afasta diagnosticos diferenciais de linfoma e de metastases linfonodais

TC possibilita estadiamento nos casos em que a Doenca de Madelung esteja
associada a doenca maligna, especialmente o carcinoma de células
escamosas das vias aéreas superiores, devido ao etilismo e ao tabagismo
geralmente associados



AOS

Fig 5. TAC com areas de deposicao de gordura, causando reducéo do
didametro orofaringeo
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