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RESUMO

A Lipomatose simétrica benigna (LSB) é uma doenca rara que afecta primordialmente
homens de meia-idade, com habitos etilicos conhecidos e ascendéncia mediterranica.

Os doentes apresentam multiplos lipomas nao encapsulados indolores, distribuidos proximal
e simetricamente. As manifestacoes clinicas podem englobar complicacdes inerentes aos
hébitos etilicos, polineuropatia sensitivo-motora-autonémica e alteracdes do foro endocrino-
l6gico.

A LSB pode associar-se a tumores sincronos das vias aerodigestivas, mas a degenerescéncia
maligna dos lipomas é rara.

Na medida em que estes individuos apresentam alto risco cirdrgico e uma elevada taxa de
recidiva pds-operatéria, esta abordagem terapéutica estd indicada apenas na presenca de
compressao mediastinica ou deformidade estética que condicione queixas psicolégicas.

A morbimortalidade associada a esta patologia € significativa, e decorre da presenca de neu-
ropatia autonémica, compressao mediastinica e/ou tumores das vias aerodigestivas.

PALAVRAS-CHAVE
Lipomatose simétrica benigna; Alcoolismo; Cancro das vias aerodigestivas; Polineuropatia;
Endocrinopatia; Insulino-sensibilidade.

ABSTRACT

Benign symmetric lipomatosis (BSL) is a rare disease that mainly affects middle-aged
Mediterranean men, with a known background of alcohol consumption.

Patients exhibit multiple painless non-encapsulated lipomas, with a proximal and symmetrical dis-
tribution. Clinical presentation might include complications related to chronic alcoholism,
endocrine disorders and sensory, motor and autonomic polyneuropathy.

Although lipoma’s malignant degeneration is rare, synchronous aerodigestive tract tumours may occur.
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Taking into account that these patients present a high risk for post-surgical complications and

recurrence, surgical approach is only advisable if mediastinal compression or psychological com-

plaints due to aesthetic deformities are reported.

Its considerable morbidity and mortality is an outcome from autonomic neuropathy, mediastinal

compression and aerodigestive tract tumours.

KEY-WORDS

Benign symmetric lipomatosis; Alcoholism; Aerodigestive tract tumours; Polyneuropathy; Endocrine

disorders; Insulin sensitivity.

INTRODUCAO

As patologias que envolvem o tecido
adiposo subdividem-se em lipodistrofias e
lipomatoses consoante o doente apresente,
respectivamente, dareas com atrofia ou
hiperplasia dos adipdcitos.**

A lipomatose pode ser classificada em
cinco categorias distintas: lipomatose simé-
trica benigna (LSB), lipomatose mediastino-
abdominal, lipomatose pélvica, lipomatose
epidural e doenca de Dercum."*

A LSB é uma patologia rara caracteriza-
da pela presenca de multiplos lipomas nao
encapsulados indolores, distribuidos sime-
tricamente e preferencialmente localizados
aregido cervical, dorsal superior e proximal
dos membros."*%7#

Esta sindrome, um disturbio de mobili-
zagao dos lipidos armazenados nos adipdci-
tos, é comummente referida por outras
designacdes, nomeadamente: doenca de
Madelung, doenc¢a de Launois-Bensaude,
adenolipomatose simétrica, lipomatose
simétrica difusa, lipomatose simétrica mul-
tipla ou lipomatose simples indolor.***

EPIDEMIOLOGIA

A lipomatose simétrica benigna atinge
mais frequentemente individuos do sexo
masculino entre os 20 e os 60 anos (numa
proporcdo de 15 a 30 homens por cada
mulher afectada).?®7#101112

A doenca é mais prevalente na raca
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caucasiana, com a maioria dos casos relata-
dos provenientes de paises mediterranicos,
como a Itdlia, Espanha e Franga.>*#%!"

Cerca de 60 a 90% dos doentes com LSB
apresentam antecedentes de etilismo croni-
C0.1'5'7'10'11'12

Sendo uma doenca rara, a prevaléncia e
incidéncia global sd@o ainda desconhecidas;
sabe-se contudo que a incidéncia em Itdlia
€ de 1 caso por cada 25000 individuos do
sexo masculino.»**7°

Estdo descritos casos familiares com
transmissdo autossdmica dominante e
penetrancia variavel. Cerca de 10% dos
doentes com neoplasia endécrina multipla
tipo 1 apresentam LSB."*%%!

ETIOPATOGENIA

Os processos etiopatogénicos implicados
na LSB ainda ndo estdo bem esclarecidos.
Contudo, existem vdrias hipoteses relativa-
mente bem fundamentadas.**

Estdo descritos alguns casos familiares.
As mutacoes e deleccdes do DNA mitocon-
drial (ex: transicdo A> G no nucledtido
8344, identificada em casos familiares e
esporadicos da LSB) associam-se a redugdo
da actividade das enzimas da cadeia respi-
ratéria mitocondrial (citocromo C oxidase,
succinato desidrogenase, citrato sintetase),
comprometendo a via lipolitica.***"%?

Constatou-se que o alcoolismo contribui
para a diminui¢do da expressdo dos recep-
tores B-adrenérgicos da membrana adipoci-
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taria de doentes com LSB, inibindo assim a
lipdlise mediada por catecolaminas e pro-
movendo a neolipogénese.**’#

Os lipomas da LSB apresentam-se locali-
zados preferencialmente a regido cervical e
interescapular, o que coincide com as dreas
de deposicdo fetal de tecido adiposo casta-
nho. A histopatologia é caracteristica e
similar a dos pré-adipocitos castanhos: a
microscopia electrénica visualizam-se pré-
adipdcitos contendo grandes mitocondrias e
depésitos lipidicos multivacuolares. A eleva-
da taxa de proliferacdo dos adipdcitos na
LSB ¢é estimulada pelo factor de crescimento
de fibroblastos, mediador que também con-
tribui para a proliferacdo dos adipdcitos
castanhos em situagdo de adaptacdo ao
frio. Estes dados sustentam a hipdtese que
esta patologia resulta da hipertrofia do teci-
do adiposo castanho embriondrio funcio-
nalmente inactivo. Na LSB estas células
apresentam um defeito na adenilatociclase
e reducao da sintese da AMPc intracelular, o
que promove o crescimento das massas de
tecido adiposo.**#8111?

CLASSIFICACAO

A distribuicdo anatémica dos lipomas
permite diferenciar a LSB em trés categorias,
de acordo com a classificacdo de
Donhauser:*

COLAR DE MADELUNG

Os doentes com esta forma de apresen-
tacdo clinica (limitada a regido cervical)
podem referir restrico da mobilidade cervi-
cal e queixas atribuiveis a infiltracdo e com-
pressdo de estruturas mediastinicas por teci-
do adiposo, nomeadamente dispneia, disfo-
nia, disfagia, dor, sindrome de apneia obs-
trutiva do sono (SAOS) e sindrome da veia
CQVQ.1'5'6'8'9'13

TIPO PSEUDO-ATLETICO
Atingimento dos ombros e regido proxi-
mal dos membros superiores e inferiores.>*"
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TIPO GINOIDE
A regido abdominal, pélvica e ancas sdo
as areas mais afectadas.**"

A classificacdo de Enzi distingue dois
tipos de LSB:

O tipo 1 assemelha-se ao colar de
Madelung e/ou a forma pseudo-atlética de
Donhauser. Ocorre geralmente em indivi-
duos do sexo masculino, normoponderais.
Caracteriza-se pela distribuicdo profunda
dos lipomas, condicionando eventualmente
sintomas compressivos. Os lipomas estdo
localizados a regido cervical, supraclavicu-
lar e deltoideia; tém aspecto de massas bem
delimitadas proeminentes e associam-se a
atrofia da restante gordura subcut@nea
(ndo afectada), o que confere um aspecto
pseudo-atlético ao doente.>*4784

No tipo 2, que afecta ambos os sexos, 0s
lipomas apresentam uma distribui¢éio mais
superficial e difusa. O térax, abdémen e
raiz dos membros sdo as dreas mais atingi-
das, ndo se verificando compressdo medias-
tinica associada. O excesso de peso conco-
mitante contribui para mimetizar uma
situacdo de obesidade simples."**%™

Ha casos descritos de atingimento da
lingua, pés e mados, mas estas dreas sao
geralmente poupadas.''*"

APRESENTACAO CLINICA E
COMPLICACOES

Na maioria dos casos os doentes referem
um periodo inicial, que pode durar anos, de
crescimento acelerado dos lipomas, seguido
por uma longa fase de quiescéncia ou pro-
gressdo lenta. A fase de crescimento rapido
pode ser subsequente a traumatismo ou
excisdo cirurgica prévia. Nao ha regressao
espontanea dos lipomas.'**?112

Os doentes permanecem geralmente
assintomaticos, referindo apenas preocupa-
¢Oes estéticas. Quando hd envolvimento cervi-
cal, os individuos poderdo apresentar limita-
¢do funcional ou queixas compressivas.'***!!
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Podem surgir complicac¢des justificadas
pelos antecedentes de etilismo crénico: sin-
drome de abstinéncia, hepatopatia, pan-
creatite, hemorragia digestiva alta, miocar-
diopatia, HTA, hipertrigliceridemia, hiperu-
ricemia, trombocitopenia, anemia megalo-
blastica, ferripriva ou sideroblastica.'***

Verificou-se um aumento da prevaléncia
de carcinoma oral, faringeo, laringeo, eso-
fagico, para-cecal e de células pequenas do
pulmdo em doentes com LSB, comparativa-
mente a prevaléncia na populagdo geral.
Nao foi ainda determinado se o aumento de
risco para cancro das vias aerodigestivas
constatado nestes doentes é intrinseco a LSB
ou se deriva dos habitos etilicos (e eventual-
mente tabdgicos) frequentemente presen-
tes."**

A polineuropatia sensitivo-motora-
autondémica intrinseca da LSB atinge cerca
de 85% dos doentes, independentemente
dos habitos etilicos prévios. Pode surgir anos
antes ou depois do aparecimento dos lipo-
mas.1,2,5,8,9,10,11

Os doentes podem manifestar polineu-
ropatia motora e/ou sensitiva simétrica dis-
tal (afectando preferencialmente os mem-
bros inferiores) e/ou atingimento autonémi-
co. A apresentacdo clinica pode incluir alte-
ra¢des motoras, nomeadamente fraqueza
muscular, tremor, arreflexia ou diminuicdo
da velocidade de condug¢do motora na elec-
tromiografia (EMG). Alguns doentes podem
referir queixas sensitivas, designadamente
hiperestesia, perda de sensibilidade dlgica,
térmica ou vibratéria. Manifestacdes trofi-
cas como a acrocianose, contractura de
Dupuytren, atrofia muscular interdssea,
neuroartropatia ou ulceras plantares créni-
cas sdo também englobadas na polineuro-
patia da LSB. O comprometimento autonoé-
mico pode traduzir-se por sialorreia, altera-
¢des gustativas, hiperidrose, taquicardia em
repouso, variacdo da frequéncia cardiaca
com a inspirag¢ao profunda, hipotensao pos-
tural, elevacdo da pressao diastdlica apds
exercicio de preensdo prolongada e disfun-
¢ao eréctil.z*67111
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A polineuropatia é inexoravelmente
progressiva e ndo existe tratamento especi-
fico. Histologicamente caracteriza-se por
atrofia axonal, diferenciando-se portanto
da degenerescéncia e desmielinizacdo axo-
nal tipica da neuropatia alcodlica. Esta
complicacdo pode manifestar-se anos apos
uma terapéutica cirurgica esteticamente
bem-sucedida, pelo que o seguimento destes
doentes a longo prazo é imprescindi-
Vel.2,5,8,10,11,14

Do ponto de vista endocrinolégico, os
doentes podem apresentar hiperglicemia
intermédia, diabetes mellitus, altera¢des da
funcao tiroideia, supra-renal, hipofisaria e
testicular.>” #1012

O perfil lipidico na LSB caracteriza-se por
niveis elevados de CT-HDL e reduzidos de
CI-LDL, sendo a trigliceridemia extraordina-
riamente varidvel (provavelmente por estar
na dependéncia do consumo etilico indivi-
dual). A actividade da lipoproteina lipase
estd aumentada no tecido lipomatoso, moti-
vando um aumento da producdo do CT-HDL
e maior rapidez na clearance pés-prandial
das lipoproteinas contendo triglicéridos.**'*

Por oposicdo a obesidade simples, na
LSB verifica-se um aumento de insulino-
sensibilidade, dos niveis de adiponectina e
de colesterol HDL, bem como reducdo do
colesterol LDL e da quantidade de lipidos
acumulada a nivel hepatico e muscular. A
deposicdo de gordura a nivel subcutdneo (e
ndo a nivel visceral) assemelha-se a acgcao
das glitazonas, condicionando menor lipo-
toxicidade e podendo melhorar o perfil lipi-
dico e a insulino-sensibilidade.®*

Alguns autores defendem a associacdo
entre LSB e acidose tubular renal, sindrome
nefrético e purpura trombocitopénica idio-
pdtica.2,3,6,7,9,10

Lipomas de grande dimensdo podem
necrosar espontaneamente, exigindo inter-
vencdo cirurgica urgente.’

Nos doentes com LSB, a degenerescéncia
maligna dos lipomas (em lipossarcoma
mixoide) é rara, estando descrito apenas um
caso comprovado histologicamente. A
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paciente em questdo apresentava lipomas
simétricos a nivel cervical, méveis e moles a
palpacdo, tendo a biopsia confirmado o
diagnéstico de lipomatose benigna.
Contudo, posteriormente a massa passou a
apresentar-se assimétrica (devido a retrac-
cdo unilateral), com consisténcia dura e difi-
cil mobilizagdo. A doente referia dispneia,
disartria e reducdo da mobilidade cervical.
Durante a cirurgia verificou-se que o tumor
infiltrava ganglios linfaticos, musculos adja-
centes, glandula submandibular e parétida,
traqueia, veias jugulares e coluna cervical. A
anatomia patolégica demonstrou tratar-se
de um lipossarcoma mixéide.

Foram relatados alguns casos de desen-
volvimento de lipossarcoma a partir de um
lipoma, pelo que esta transformagdo é teori-
camente possivel num doente com LSB, que
apresenta uma predisposi¢do intrinseca para
o desenvolvimento de tumores do tecido adi-
poso. A excepcdo do caso supracitado, os
lipossarcomas detectados na LSB sdo prima-
rios, originando-se “de novo” numa localiza-
¢ao distinta dos lipomas pré-existentes."'*

DIAGNOSTICO

O diagnéstico desta patologia é clinico,
sendo estabelecido com base no exame
objectivo. O facto de um doente com antece-
dentes de etilismo apresentar lipomas de
distribuicdo simétrica difusa de predominio
cervical deve sugerir esta hipdtese.">*>'?

O recurso a exames imagioldgicos e a
biopsia dos lipomas permite confirmar o
diagnostico.”

O diagnoéstico é geralmente efectuado
numa fase avancada da doenca, quando
surgem as complica¢cdes compressivas ou
estéticas inerentes.*

ESTUDO COMPLEMENTAR

No sentido de averiguar a presenca de
complicacdes decorrentes da doenca, é reco-
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mendavel a avaliacdo da glicemia em
jejum, uricemia, perfil lipidico, funcdo
hepatica, func¢do renal, ionograma, hemo-
grama e provas de coagulacdo. A funcgdo
hipofisaria, tiroideia, supra-renal e gonadal
devem ser estudadas.**%*

Em doentes com antecedentes de etilis-
mo cronico justifica-se também a realizacao
de ecografia abdominal.®

A TC ou a RM dirigida as dreas afecta-
das permitem delimitar a distribuicdo e
extensdo da infiltracdo do tecido adiposo,
orientando a técnica cirurgica a concretizar.
Possibilita ainda a distin¢do entre um lipo-
ma e lipossarcoma. O recurso a estas técni-
cas imagioldgicas deve ser reservado para
avaliacdo das situac¢des de suspeita de
envolvimento mediastinico ou de tumores
das vias aerodigestivas superiores."*'%*?

A EMG (por intermédio da avaliacdo da
velocidade de condugdo motora e sensitiva)
permite, conjuntamente com o exame neu-
rolégico, determinar a presenca de neuro-
patia motora e/ou sensitiva.***

DIAGNOSTICO HISTOLOGICO

A biopsia esta indicada se existe suspei-
ta de malignidade do tumor. Caso se confir-
me tratar-se de um lipossarcoma mixdide, a
opgao terapéutica indicada € a cirurgia con-
vencional em detrimento da lipoaspiracao.’

NA LSB os adipdcitos sdo de dimensdes
reduzidas, monovacuolados e com aumento
da vasculariza¢cdo e espessura dos septos
fibrosos delimitantes.’***?

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Perante um doente com suspeita de LSB,
é necessario excluir outras entidades que
motivem um morfétipo similar, nomeada-
mente: obesidade simples, sindrome de
Cushing e lipomatose associada a infecg¢do
por VIH'5,7,11,12

Patologias que condicionem massas cer-
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vicais (bdcio, linfoma, patologia das glan-
dulas salivares, higroma quistico, quisto da
fenda branquial, angiolipoma, neurofibro-
ma, hibernoma, lipossarcoma mixdide, sin-
drome de Frohlich, doenca de Dercum)
podem mimetizar um colar de Madelung,
devendo portanto ser excluidas.>’'o!

TRATAMENTO

Recomenda-se a instituicdo de medidas
higienodietéticas que visem a perda ponde-
ral e subsequente melhoria dos disturbios
metabodlicos associados, ainda que ndo
induzam regressdo dos lipomas.***7**?

A abstinéncia etilica parece evitar a pro-
gressdo da doenca na maioria dos casos,
apesar de ndo promover a sua regressao.
Contudo, ha relatos de casos em que a apre-
sentacdo clinica inicial se verificou apés um
periodo de abstinéncia etilica. O doente
deve ser alertado para o risco de complica-
¢Oes inerentes ao etilismo e integrado num
programa de desintoxicac¢do. Idealmente a
abordagem cirurgica devera ocorrer apenas
apo6s o paciente manifestar capacidade de
se manter abstémio."**71o!

A cirurgia é um tratamento meramente
paliativo, sendo a recidiva muito frequente.
A exérese adequada é dificultada pelo facto
dos lipomas serem multiplos, ndo encapsu-
lados, hipervascularizados, com estroma
fibroso significativo e sem plano de cliva-
gem com o tecido adiposo normal adjacen-
te. Esta op¢do terapéutica impde-se perante
pacientes com queixas sugestivas de com-
pressdo mediastinica ou deformidade estéti-
ca que motive problemas psicolégicos." 571

A cirurgia compreende normalmente
multiplos tempos operatoérios sendo aborda-
das prioritariamente as lesdes mais graves,
com a preocupacdo de manter a simetria
corporal apds cada intervencao."*

LIPOASPIRACAO

Esta intervencdo associa-se a menor
risco hemorrdgico pés-operatério, recupera-
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¢do mais rapida e reducao dos custos hospi-
talares. Obtém-se geralmente melhor resul-
tado estético, com cicatrizes residuais.**’

Pelo facto de se poder realizar sob anes-
tesia local, é uma hipdtese a considerar em
doentes cujo estado clinico (pela hepatopa-
tia, neuropatia autonémica ou grau de obe-
sidade) contra-indique a anestesia
geral.2,5,7,8,10,12

Em contrapartida, apresenta maior risco
de recidiva comparativamente a cirurgia con-
vencional. As complica¢des mais frequente-
mente associadas a esta técnica sdo locais,
nomeadamente a ocorréncia de hematoma,
infec¢dio ou parestesia tempordria.*

E normalmente a opgdo seleccionada se
os lipomas estao localizados a nivel abdo-
minal, cervical posterior, supraclavicular e
dos membros.!

CIRURGIA CONVENCIONAL

A cirurgia convencional permite uma
identificacdo “segura” dos grandes vasos e
nervos, sendo portanto a cirurgia de elei¢ao
na abordagem da regido cervical anterior e
face, bem como em situacdes de reinterven-
¢do cirurgica. Adicionalmente, permite
uma resseccdo mais completa dos lipomas
existentes.®’

Esta técnica associa-se a maior risco de
infeccao, formacdo de hematomas, fistulas
linfaticas ou cicatrizes patoldgicas.’

O colar de Madelung, ao provocar des-
vio traqueal, pode dificultar a entubagdo
oro-traqueal, sendo por vezes necessario
recorrer a broncofibroscépio pedidtrico para
assegurar a ventilacdo."*"

SEGUIMENTO

Mesmo apds uma abordagem cirurgica
bem-sucedida, o paciente deve ser regular-
mente avaliado no sentido de identificar o
aparecimento ou progressdo de disturbios
metabdlicos, neuropatia e tumores das vias
aerodigestivas superiores.®

O tecido adiposo patolégico ndo removi-
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do pode manter-se estavel por um longo
periodo de tempo ou condicionar uma nova
recidiva.’

PROGNOSTICO

A doenca associa-se a taxa de morbi-
mortalidade significativa, decorrente de
complicacdes do foro neuroldgico ou atri-
buiveis a compressdo mediastinica.**

A maioria dos doentes com LSB que
sofreram morte subita de causa indetermi-
nada apresentava previamente neuropatia
autondémica sem patologia cardiaca conco-
mitante.

Ndo parece existir um aumento da inci-
déncia de coronariopatia nestes doentes, o
que pode ser justificado pela presenca de
um perfil lipidico protector (colesterol HDL
elevado, CT LDL reduzido e rapida elimina-
¢do pos-prandial dos triglicéridos).®

CASO CLINICO

Mulher de raca caucasiana e 55 anos de

idade, referenciada a Consulta de Endocri -

nologia por obesidade.

Negou hdbitos medicamentosos ou
tabagicos, mencionando encontrar-se em
abstinéncia etilica ha 4 anos. Negou ainda
antecedentes familiares de obesidade.

Na 1 ¢ consulta a doente referiu agrava-
mento do aumento de peso no decorrer do
ano anterior, sem aparente relacdo com
alteracdo dos habitos alimentares ou do
grau de actividade fisica. Durante o exame
objectivo determinou-se o perimetro abdo-
minal (129 cm), altura (1,55 m), peso (131,8
Kg), LM.C. (54,9 Kg/m2), tensdo arterial
(136/72mmHg) e frequéncia cardiaca (72
b.p.m.). Apresentava lipomas difusamente
distribuidos, maioritariamente localizados
aregido cervical, bragos, coxas e regido glu-
tea (Figuras 1-3).

Negou queixas de disfagia, dispneia ou
disfonia.
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FIGURA 1: Distribui¢do anémala do tecido adiposo, atingindo pre-
dominantemente a regiao proximal dos membros superiores e, em
menor grau a regiao abominal, supraclavicular e cervical.

FIGURA 2: Grande plano dos membros superiores, demonstrando
que a regido distal é poupada

FIGURA 3: Muiltiplos lipomas localizados a raiz dos membros infe-
riores, sem atingimento das pernas e pés
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As analises laboratoriais realizadas estdo
transcritas no quadro I. Foi detectada uma
anomalia da glicemia em jejum, dislipide-
mia, trombocitopenia e elevac¢ao das provas
hepaticas, tendo sido medicada com metfor-
mina 1000 mg id e sinvastatina 20 mg id. O
rastreio bioquimico de MEN1 foi negativo.

O caridtipo foi 46, XX. A ecografia
abdominal ndo revelou alteracdes, nomea-
damente esteatose hepatica. A ecografia
dos tecidos moles demonstrou marcada

QUADRO I: Resultados laboratoriais
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lipomatose difusa a nivel dos bracos e
CcoXas, com uma espessura maxima de
5,6/6,1 cm no brago esquerdo e direito e de
5,2/8,8 cm na coxa esquerda e direita, res-
pectivamente.

Foi-lhe instituido um plano alimentar
adequado e incentivada a pratica de exerci-
cio fisico e manutencdo de abstinéncia etili-
ca. A doente encontra-se a aguardar a rea-
lizacdo de lipoaspiracdo da face externa dos
bracos e braquiplastia bilateral.

Resultado Valores de referéncia
Hemoglobina 13,6 11,5-15,5 g/dL
Volume corpuscular médio 94,1 76-96 fL
Plaquetas 121 150-400 x 10°/pL
Tempo protrombina 16,5/14,0 (controlo) 12,0-17,4 s
Protrombinemia 74 70-120%
Glicemia em jejum 110/120 60-109 mg/dL
HbATc 57 4-6%
Creatinina 0,54 0,55-1,02 mg/dL
Acido drico 4,7 2,6-6,0 mg/dL
TGO/TGP 46/57 <31/<34 U/L
GGT m <38 U/L
FA 110 30-120 U/L
CT total 198 <190 mg/dL
CT HDL/LDL 41/137 >60/<130 mg/dL
TG 100 <150 mg/dL
TSH 2,6 0,4-4,0 puUl/mL
T4L 1,2 0,8-1,9ng/dL
PRL 0'/30°/60’ 6,2/5,8/4,9 <20 ng/mL
GH 0'/30'/60" 0,4/0,1/0,05 <1 ug/L
IGF1 71 81-225 ng/mL
FSH 48 P.M. >34 mUI/mL
LH 22 P.M. >25 mUl/mL
Estradiol <10 P.M. <14 pg/mL
Progesterona <0,2 P.M. <0,2 ng/mL
ACTH 17 9-52 pg/mL
Cortisol 17 5-25 pg/dL
PTH 52 9-72 pg/mL
25-hidroxi-vitamina D 30 10-68 ng/mL
Insulina <2,0 <30 pul/mL
Peptideo C 1,3 1,0-7,6 ng/mL
Gastrina 58 <90 pg/mL
Polipeptideo Intestinal Vasoactivo 17 <170 pg/mL
Metanefrinas urinarias 82 25-312 pg/24 h
Acido vanilmandélico urinario 3,25 <15mg/24 h
CLu 44 10-80 ug/24 h
Leptina 23 2-25 ng/mL
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CONCLUSAO

Considerando que Portugal tem um
patrimoénio genético e padrdo de habitos
etilicos semelhante aos restantes paises
mediterranicos (area com maior prevalén-
cia da doenca), é surpreendente verificar
que o numero de casos relatados de doentes
portugueses com LSB é muito reduzido. Nao
serd com certeza abusivo inferir que esta
doenca, para além de rara, estard provavel-
mente subdiagnosticada no nosso pais.

Contudo, apesar da designacdo vigente,
esta patologia ndo pode ser considerada
“benigna”, atendendo ao risco de complica-
coes (neuroldgicas, compressivas) e de
tumores sincronos associados, com conside-
ravel morbimortalidade inerente.

Neste contexto, os autores pretenderam
caracterizar a LSB e rever a abordagem e
seguimento mais adequados, tendo como
objectivo final a melhoria do prognéstico
destes doentes.
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