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Resumo Lipomatose epidural é a doenca causada pelo aumento da quantidade de gordura no
espaco epidural da coluna vertebral, levando a compressao medular ou radicular. A
medula toracolombar é a mais comumente envolvida. E geralmente encontrada em
homens. As principais causas sao a obesidade, altos niveis de corticoides ex6genos ou
endogenos e hipotireoidismo. A forma idiopatica é rara, correspondendo a 17% dos
casos. Manifesta-se como mielopatia compressiva ou das raizes da cauda equina. A

ressonancia magnética é o exame de escolha; sugere-se o diagnéstico quando a

Palavras-Chave
= lipomatosis

= espinal espessura da camada de gordura epidural ultrapassa 6 mm. N6s adotamos neste caso a
= epidural laminectomia com resseccao da gordura epidural, citada como uma das possiveis
= idiopdtica formas de tratamento. A maioria dos trabalhos demonstra melhora gradual, acentuada
= paraparesia ou completa, do déficit neurolégico nos primeiros 2 anos ap6s a cirurgia.

Abstract Epidural lipomatosis is a disease caused by increased fat content in the epidural space
of the spine, leading to root or spinal cord compression. The thoracolumbar spinal cord
is the most commonly involved. It is usually found in men. The main causes are obesity,
high levels of exogenous or endogenous steroids and hypothyroidism. The idiopathic
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T form is rare, accounting for 17% of cases. It manifests as compressive myelopathy or
= I_OPT Ic radiculopathy. MRI is the test of choice, suggests the diagnosis when the thickness of
B spl.rc1|a I the epidural fat exceeds 6mm. We adopt in this case laminectomy with fat resection,
. e'pl urd ) cited as one of the possible forms of treatment. Most studies show a gradual
= lipomatosis . . .

) improvement, marked or complete neurological recovery in the first two years after
= paraparesis

surgery.
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Introducao

Lipomatose epidural (LE) é a doenca causada pelo aumento
da quantidade de gordura no espaco epidural da coluna
vertebral, levando a compressdao medular ou das raizes da
cauda equina. A medula tordcica e lombar sdo as mais
comumente envolvidas.'™

E geralmente encontrada em homens. As principais cau-
sas sdo a obesidade, altos niveis de corticoides ex6genos ou
endégenos e hipotireoidismo. A forma idiopatica é rara,
correspondendo a 17% dos casos.">® Apesar de descrita a
relagdo entre a condicdo e o excesso de corticoides, até 2002
apenas dois casos de LE associados a sindrome de Cushing
haviam sido publicados na literatura.”

O objetivo deste artigo é apresentar uma condicdo rara,
mas importante, de déficit neurolégico por compressao
mielorradicular. Hd apenas 16 casos publicados da forma
idiopatica, e este é o primeiro registro na literatura de LE
idiopatica familiar.

Relato dos Casos

Caso 1
Paciente R.M.B., 18 anos, masculino, longilineo. Seis meses
antes da admissdo iniciou quadro de diminui¢do da for¢a
muscular nos membros inferiores, com dificuldade de deam-
bular e piora progressiva. Chegou ao hospital em paraparesia
e com reteng¢do urindria intermitente. Referiu quadro seme-
lhante em seu pai e em seu tio paterno. Negava uso de
corticoides e ndo havia relato de hipotireoidismo ou doenca
de Cushing.

Ao exame, apresentava-se com hipertonia associada a
paraparesia, forca de grau Il no membro inferior direito
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(MID) e grau IV no membro inferior esquerdo, com hiperre-
flexia simétrica patelar e aquileu bilateralmente. Presenga de
clonus esgotavel e Babinsk bilateralmente. Hipopalestesia
simétrica em membros inferiores, mas com cinestesia inal-
terada. Marcha ceifante bilateral.

A ressondncia da coluna vertebral evidenciou estreita-
mento do canal raquidiano no nivel tordcico superior e
médio, com redu¢do do liquido cefalorraquidiano. Maior
nivel de compressao medular em T5 (~Fig. 1).

Foi submetido a abordagem da coluna tordcica por via
posterior, com laminectomia de T5 a T9, e retirada de todo o
tecido gorduroso visualizado na regido posterior do canal,
que comprimia de forma importante a medula espinhal. O
exame histopatoldgico confirmou tratar-se de tecido adiposo
(~Fig. 2).

Apbs 2 anos de segmento ambulatorial, o paciente apre-
sentou resolucdo completa do déficit neuroldgico.

Caso 2

M.B.S., masculino, longilineo, 45 anos de idade e pai do
paciente anteriormente descrito no caso 1. Apresentou-se
com perda de for¢a e dificuldade de movimentacdo do MID
iniciada aos 18 anos de idade, com evolugdo progressiva
desde entdo. Negava uso de corticoides e ndo havia relato de
hipotireoidismo ou doenga de Cushing.

Ao exame, apresentava-se com paresia de MID (forca
de grau IV) com hiperreflexia patelar e aquiliana ipsilate-
rais. Clénus esgotdvel a direita. Reflexo cutaneo-
plantar indiferente bilateral. Presenca de marcha ceifante
a direita. A ressonancia evidenciava aumento da
gordura epidural no nivel tordcico superior e médio

(=Fig. 3). No entanto, o paciente recusou o tratamento
cirargico.

Fig. 1 Paciente R.M.B. Ressondncia da coluna torécica (T2) evidenciando hiperintensidade intrarraquiana e extradural (lipomatose) com

compressao medular.
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Fig. 2 Paciente R.M.B. Exame histopatolégico, evidenciando grande quantidade de adipdcitos.

Caso 3

E.C.B.B., masculino, longilineo, 34 anos, tio paterno do paci-
ente descrito no caso 1. Apresentava fraqueza progressiva de
membros inferiores ha cerca de 12 anos. Negava uso de
corticoides e ndo havia relato de hipotireoidismo ou doenca
de Cushing.

Ao exame, apresentava-se com paraparesia espastica
(forca de grau IV), hipoestesia tatil e dolorosa com nivel
sensitivo em T4, hipopalestesia e hipocinestesia crural, ata-
xia sensitiva e sinal de Roomberg presente. A ressonancia
evidenciava aumento da gordura epidural em toda a exten-
sdo da coluna toracica (~Fig. 4).

Foi submetido a laminectomia de T4-T5-T6-T7 e resseccdao
de todo o tecido gorduroso visualizado na regido posterior do
canal que comprimia de forma importante a medula espi-
nhal. O exame histopatolégico confirmou tratar-se de tecido
adiposo (=Fig. 5).

Apbs 2 anos de seguimento ambulatorial mantém para-
paresia com forca de grau IV e nivel sensitivo em T4.

Discussao

A evolugdo cronica dos pacientes portadores de lipomatose
epidural idiopdtica familiar é condizente com a literatura.
Formas agudas de apresentacdo sdo raras. Manifesta-se
principalmente como mielopatia compressiva, com parapa-
resia, nivel sensitivo e retencdo urindria; ou como radiculo-
patia, com dor, parestesias e claudicagﬁes.z’4 Ha relatos de LE
idiopatica expressando-se como sindrome da cauda equina.®
Akhaddar et al® descreveram um raro caso de LE idiopatica
que evoluiu com periodos de surto e remissao.

A lipomatose pode levar a déficit neurolégico devido a
compressdo direta sobre a medula espinhal ou isquemia
medular ocasionada por congestdo venosa no interior do
canal vertebral.®

Em todos os casos, podemos observar um excesso de
tecido gorduroso no espaco epidural, caracterizado pela
hiperintensidade de sinal em T2 na ressondncia magnética
(=Figs. 1, 3 e 4). A ressonancia é o exame de escolha,

Fig. 3 Paciente M.B.S. Ressonancia da coluna toracica (T2) evidenciando hiperintensidade intrarraquiana e extradural (lipomatose) com

compressao medular.
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Fig. 4 Paciente E.C.B.B. Ressonancia da coluna tordcica (T2) evidenciando hiperintensidade intrarraquiana e extradural (lipomatose) com

compressdao medular.

sugerindo o diagnéstico quando a espessura da camada de
gordura epidural ultrapassa 6 mm.'%"'2 Tomografia e mielo-
grafia podem ser utilizadas para o diagndstico, mas sdo
menos eficazes.> O estudo do liquor pode evidenciar um
aumento no ndmero de proteinas, que significa apenas
bloqueio de circulacdo liquérica.’

Nos trés casos descritos ndo havia histéricos de endocri-
nopatias (hipotireoidismo ou hipercortisolismo), sugerindo
uma etiologia idiopatica para o problema. LE idiopatica foi
primeiramente descrita por Badami e Hinck em 1982.'3
Haddad et al'* foram os primeiros a propor a hipétese que
a LE idiopatica era secundaria a obesidade que leva ao
crescimento gradual do tecido gorduroso no espago extra-
dural raquidiano. No entanto, baseado nos conceitos atuais, o
termo idiopatico somente pode ser utilizado para lipomato-
ses em pacientes ndo obesos, que ndo utilizam corticoides
exdgenos e que ndo possuam endocrinopatias como hipoti-
reoidismo ou hipercortisolismo endégeno. Apenas 16 casos
em pacientes ndo obesos foram descritos até o momento na
literatura.’

Fig.5 Paciente E.C.B.B. Exame histopatoldgico, evidenciando grande
quantidade de adipécitos.

Adotamos nos dois pacientes a laminectomia descom-
pressiva. Além dessa possivel forma de tratamento, a lami-
notomia associada a aspira¢do endoscépica da gordura e a
fenestracdo interlaminar com descompressao pelo recesso
lateral sdo citadas na literatura. A escolha da técnica depende
do nivel, da localizagdo e do tamanho da lesdo, assim como da
experiéncia do cirurgido."*1>~17

A reducdo do peso, da ingesta calérica e a resolugdo da
endocrinopatia de base também sdo citadas como formas de
tratamento.

A maioria dos trabalhos demonstra melhora gradual,
acentuada ou completa, do déficit neurolégico nos primeiros
2 anos apés a cirurgia.'>'®819 Fato nido observado no
paciente do terceiro relato, provavelmente pelo tempo trans-
corrido entre o diagnéstico e o tratamento cirrgico.
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