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RESUMO

Introducgéo: a rara sindrome de Barraquer Simon

cursa com lipodistrofia céfalo- toracica trazendo
repercussdes lipoabsortivas, principalmente faciais.
Objetivo: este trabalho relata mais um caso da sindrome
bem como revisa a literatura atual. Relato Do Caso:
paciente de 34 anos, sexo feminino, que vem
desenvolvendo ha 15 anos lipodistrofia com absorgéo de
tecido subcutaneo em face e tronco, apresentando
fascies de inanicdo e envelhecimento precoce.
Discussdo: a etiologia da sindrome ainda é
desconhecida. As discussoes na literatura versam em
torno do tratamento estético da face e abrangem desde
injec6es de silicone e gordura até retalhos microcirdrgicos
gue apresentam os resultados mais duradouros e de maior
qualidade no contorno facial.
Conclusédo: a sindrome de Barraguer-Simon ainda
necessita de elucidacao etiolégica apresentando alguns
sinais de causa genética. Os retalhos microcirargicos
se mostram como a melhor opcao, por seus resultados
mais naturais e duradouros , sendo o DIEP uma opc¢ao
promissora por tratar a area doadora conjuntamente.

ABSTRACT

Background: barraquer’'s Syndrome is a rare
syndrome, featured by cephalotoraxic lipodystrophy and
lipoabsorption repercussions, mainly in face. Objective:
the authors report one case of this syndrome, as well as
a review of current medical literature. Case Report: A
pacient, 34-year-old, female, has developed lipodystrophy
since 15 years ago, arising from absorption of facial and
trunk fat tissue. The patient showed inanimation fascies
and early aging. Discussion: syndrome’s etiology is still
unknown. Facial aesthetic treatment is quite focused on
medical literature, and consists of silicone and fat
injections even microsurgery flaps., which one have the
most lasting results and better quality in facial contour.

Conclusion: barraquer’s Syndrome still needs more study,
especially about its etiology and genetics aspects.
Microsurgery flaps are the best option because their more
natural results and lasting, and DIEP is a up-and-coming
option since donor area is treated simultaneously.

INTRODUCAO

Com menos de 60 casos descritos na literatura
mundial a Sindrome Barraquer-Simons é uma rara doenca
de origem ainda obscura. No entanto, recentes estudos
revelam mutacdes genéticas'?, inicialmente investigadas
em outras lipodistrofias parciais, e que podem estar
presentes, também, nos pacientes portadores da sindrome
aqui relatada.

OBJETIVO

O presente artigo relata mais um caso da sindrome
de Barraguer-Simons bem como uma revisao atualizada
da doenca e opcdes de tratamento.

RELATO DO CASO

Paciente de 34 anos, com fascies de inanigéo,
apresentando pregas faciais precoces, devido a grande
perda de tecido subcutaneo possibilitando a visualizagdo
da contragdo dos musculos da mimica.(Fotos 1,2,3 e 4).
Desde os 15 anos vem desenvolvendo progressivamente
lipodistrofia de absorcéo facial, de tronco e membros
superiores, além de hipertrofia de tecido gorduroso em
guadril e membros inferiores.(Foto 4). A paciente recorre a
cirurgia plastica, em nosso Servi¢o, no intuito de melhorar
0 aspecto facial. Até a descri¢do do caso a paciente nao
apresentava alteracdes sistémicas, sejam neurolégicas,
renais, infecciosas ou de origem auto-imune. Seus
exames de func¢éo renal e perfil lipidico foram normais e
nao foi realizado exame de complemento.
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Foto 2.

Foto 1.

Foto 4.

DISCUSSAO

A Sindrome de Barraguer—Simons é um subtipo de
lipodistrofia parcial chamada lipodistrofia céfalo-toracica®
Os pacientes apresentam perda progressiva do
subcutadneo, em direcdo cranio-caudal e de modo
simétrico, iniciando na face e terminando em niveis

Foto 3.
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variados da coxa, podendo também associar-se a
hipertrofia de subcutaneo em quadris e coxas* Tem inicio
espontaneo entre a primeira e segunda década e é mais
frequente em mulheres® Nao é responsiva ao ganho de
peso produzindo aparéncia de inani¢&o e envelhecimento
precoce. Esta associada a nefropatias, principalmente,
glomerulonefrites e altera¢gdes do complemento (C3,C5)%
9. Ha baixos niveis de C3 e altos niveis de um fator C3
nefritico, umaimunoglobulina G que aumenta o consumo
de C3 além de diminuir sua sintese.Estudos in vitro
mostram que o fator nefritico tem efeito lipolitico'®. Os
tratamentos sdo variados e direcionados a alteragao facial,
sendo o motivo das discussdes na literatura. Técnicas
nao autdlogas, como injecBes percutaneas de silicone
ou uso de proteses de acrilico, e técnicas autologas
avasculares de lipoinje¢&o ou enxertos dermogordurosos
tém sido abandonadas por produzirem resultado artificial
ou somente melhora temporaria, devido a extensa area
gue necessita de tratamento''2. Atualmente, técnicas
de reconstrucéo facial tém sido usadas para restaurar o
contorno facial. Inicialmente retalhos locais pediculados,
como musculo temporal ou retalho misculo cuténeo
deserpidemizado do m. peitoral, deram lugar aos retalhos
livres por permitirem maior mobilidade e possibilidade de
modelagem na area receptora®!4. Dentre eles temos o
groin flap, scapular flap que evoluem com ptose e
cicatrizes inaceitdveis na area doadora, free
deepithelialized transverse rectus abdominis
myocutaneous flap, com menor ptose porém maior defeito
na area doadora, e além de ser muito espesso®>!. O
DIEP é utilizado com sucesso por permitir melhor
modelagem na face mostrando pequena tendéncia a
ptose. O retalho antero lateral da coxa mostra-se ideal
para a restauracdo do contorno facial por permitir sua
lipoaspiragdo em estagios subseqiientes?’. Talvez o
retalho da perfurante epigastrica profunda sera uma
alternativa no futuro, repondo o tecido escasso na regido
facial, o tecido gorduroso, com a vantagem de retira-lo
de uma &rea em que é excedente, o abdome, permitindo
modelagem também da area doadora com simetria®’.

CONCLUSAO

A Sindrome Barraquer Simons é bastande rara,
produzindo principalmente altera¢es faciais, para as
quais se direcionam os tratamentos. Esses tém por
princicio devolver o tecido que foi consumido, o
subduténeo. Recentemente tém sido focalizados nos
retalhos microcirargicos, por garantir maior durabilidade
do resultado e uniformidade no contorno facial. No
entanto, sdo poucos os casos tratados, necessitando
de defini¢cdo do melhor retalho doador, que até agora tem
sido o antero lateral da coxa devido sua espessura,
permitindo melhor definicdo do contorno facial, pela
capacidade de lipoaspiracéo subsequente além de tratar
também a area doadora.
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