Lipomatosis simétrica miltiple: a propoésito de un caso

Multiple symmetric lipomatosis: a case report

M. Mayor, A. Arillo, G. Tiberio

RESUMEN

Se presenta el caso de un varén de 46 anos con
lipomatosis simétrica miltiple (LSM), enfermedad
poco frecuente y de etiologia desconocida. La LSM se
caracteriza por multiples depésitos de tejido adiposo
y se asocia con alcoholismo, trastornos metabélicos y
neuropatia.

Se describen las caracteristicas clinico-morfologi-
cas de las lesiones que presenta, los hallazgos explo-
ratorios, TAC cervical, los resultados analiticos y de
biopsia subcutanea.

Se diagnostica al paciente de LSM tipo I, aplican-
dose el tratamiento de eleccion, la lipectomia que le
permite obtener una importante mejoria de la enfer-
medad, tanto fisica como estéticamente.

Palabras clave. Lipomatosis simétrica multiple.
Enfermedad de Madelung. Lipectomia.
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ABSTRACT

We present the case of a 46 year-old man with Mul-
tiple Symmetric Lipomatosis (MSL), an infrequent dise-
ase with an unknown aetiology. MSL is characterized
by multiple masses of adipose tissue and it is usually
associated with alcoholism, metabolic disorders and
neuropathy.

We describe the clinical-morphological characte-
ristics of the lesions it presents, the exploratory fin-
dings, cervical CAT, the analytical results and the
results of subcutaneous biopsy.

MSL type I disease was diagnosed. The treatment
of choice, the lipectomy, was performed, making it pos-
sible to obtain a substantial disease improvement,
both physical and aesthetically.

Key words. Multiple symmetric lipomatosis.
Madelung’s disease. Lipectomy.
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INTRODUCCION

La lipomatosis simétrica miltiple
(LSM) es una enfermedad poco frecuente
que fue descrita inicialmente por Benjamin
Brodie en el St. George Hospital de Lon-
dres en 1846, y posteriormente por Otto
Madelung en 1888. Este describi6 una serie
de 33 pacientes, tres de los cuales eran
suyos. En 1898, Launois-Bensaude, dos
médicos franceses, ampliaron esta des-
cripcién presentando dos series de 35y 30
casos respectivamente, llamando a esta
rara enfermedad “adenolipomatosis simé-
trica”. Se han descrito algo méas de 300
casos en la literatura, especialmente del
sexo masculino y en la edad media de la
vida'.

La lipomatosis simétrica maultiple se
conoce también con los nombres de enfer-
medad de Madelung, enfermedad de Lau-
nois-Bensaude, adenolipomatosis simétri-
ca, lipomatosis simétrica multiple,
lipomatosis simétrica difusa, lipomatosis
simplex indolens, lipomatosis circunscrita
miltiple, lipomatosis cefalotoracica y lipo-
matosis cervical benigna familiar.

Es una enfermedad caracterizada por
multiples depésitos subcutaneos de tejido
adiposo no encapsulado, distribuidos en
forma simétrica en la regién de la cabeza y
cuello, hombros, tronco, parte proximal de
los miembros superiores, pared abdominal
y region inguinal. Inicialmente los lipomas
presentan un crecimiento rapido y poste-
riormente una evolucién lenta y progresiva.

Como curiosidad, se encontré en la
region de Abruzzi, Italia, en el siglo sexto
después de Cristo, una estatua de 250 cm
de altura conocida como el guerrero
Capestrano, caracterizada por grandes
caderas y anchos hombros que recuerda a
personas con enfermedad de Madelung. La
similitud podria ser coincidente o también
podria representar una relaciéon genética’.

La etiologia es desconocida®. Afecta
sobre todo a varones de mediana edad y de
raza blanca, predominando en el entorno
mediterraneo?®, aunque también han sido
descritos casos en Rusia® Israel’, China®’,
EEUU* ", Argentina®, México' o Croacia'.

Aunque se describe principalmente en
varones de mediana edad (LSM tipo I) tam-
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bién puede aparecer en mujeres con un
indice de masa corporal alto y una infiltra-
cién grasa mas difusa (LSM tipo II). En la
literatura se ha descrito un caso en una
nina de 14 anos acompanado de diferentes
manifestaciones neurologicas®.

Habitualmente se asocia a habito endli-
co y trastornos metabolicos como hiperli-
pemia, hiperuricemia, intolerancia de la
glucosa, diabetes mellitus e hipertransami-
nasemia. En un 80-90 % de las ocasiones
cursa con neuropatia motora y sensitiva’y
a veces se han presentado con neoplasias
malignas® de la via aerodigestiva. Se han
descrito casos en la literatura que cursan
con polineuropatia''® y encefalopatia mito-
condrial®. A pesar de la morbilidad y la
mortalidad de los individuos afectados,
parece segin un estudio publicado®, que
esta enfermedad no se asocia con enfer-
medad coronaria, infarto de miocardio ni
otras alteraciones cardiacas.

CASO CLINICO

Varén de 46 anos de edad, fumador y con
alcoholismo crénico de aproximadamente 20
anos de evolucion, con la consiguiente hepatitis
alcohdlica diagnosticada hace ocho afos. El
paciente no presenta otros antecedentes de
interés.

Nuestro paciente consulta por la presencia
de masas en region cervical anterior y posterior,
en zonas retroauriculares y en region antero-
superior de torax, de mas de diez afos de evo-
lucién. Estos bultomas no producen dolor, ni
disnea ni disfagia.

A la exploracion se observa tumefaccion en
region cervical anterior, difusa, que borra la
linea mandibular, junto a tumoraciones en zonas
retroauriculares y en region deltoidea izquierda,
mas dos bultomas en region posterior de cuello
que ascienden hasta la zona occipital, de unos 5
cm de didmetro cada uno. No son dolorosas a la
palpacién y son de consistencia dura (Fig. 1).

La auscultacién cardiopulmonar, la palpa-
cion abdominal y la exploracién neurolégica son
normales.

En la analitica se observan los siguientes
valores: aspartato transferasa 131 U/l; alanina
transferasa 71 U/l; GGT 880 U/I; colesterol total
228 mg/dl; LDL 105,2 mg/dl; triglicéridos 304
mg/dl. Las hormonas tiroideas y el cortisol son
normales.

Como pruebas de imagen se empezd inicial-
mente por una radiografia de térax sin altera-
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Figura 1. Bultoma en region lateral del cuello.

ciones patologicas. Posteriormente al paciente
se le realiz6 una ecografia tiroidea con el resul-
tado de l6bulos tiroideos normales y una gran
masa subcuténea lipomatosa bilateral. E1 TAC
cervical mostr6 un marcado acimulo de tejido
graso localizado fundamentalmente a nivel sub-
cutaneo en la region occipital y, ya mas caudal-
mente, a nivel subcutaneo y en planos profun-
dos alcanzando el espacio carotideo. La
distribuciéon del tejido graso era difusa, de
caracter simétrico, y no se identificaban encap-
sulamientos. El tejido graso contenia en su inte-
rior ambas venas yugulares anteriores.

La biopsia confirm6 la presencia de tejido
adiposo y descart6 infiltracién tumoral.

Al paciente se le realiz6 una lipectomia cer-
vical anterior, preservando el esternocleidomas-
toideo, las venas yugulares y estructuras ner-
viosas principales (Fig. 2), consiguiendo
importante mejoria de su aspecto estético.

El paciente fue derivado a un servicio de
salud mental con objeto de apoyar el cese del
hébito alcohdlico.

DISCUSION

El paciente que padece la enfermedad
de Madelung acude a consulta por preocu-
pacién estética o por limitaciéon de la movi-
lidad cervical, como consult6 el paciente
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Figura 2. Paciente tras lipectomia cervical
anterior.

descrito, mas que por algtn tipo de clinica,
ya que los depositos de grasa no son dolo-
rosos. Pueden aparecer sintomas como
consecuencia de la compresién laringea,
lingual o mediastinica, del tipo de disnea,
disfonia o disfagia'’, aunque en el caso des-
crito no se daba ninguno de ellos.

Aunque el paciente no tenia anteceden-
tes familiares, se conoce la posibilidad de
aparicién familiar con herencia autosémi-
ca dominante y hay algunos casos descri-
tos con herencia autosémica recesiva®.
Hay una teoria que habla de un defecto del
estimulo adrenérgico de lipolisis permi-
tiendo el desarrollo de una autonomia de
los adipocitos. Otra que explica una adre-
noresistencia de los adipocitos que conlle-
va una hipertrofia de las células grasas".
Ademas la LSM ha sido descrita en algunos
genes con el sindrome de epilepsia miocl6-
nica y fibras musculares rojas desorganiza-
das (MERF) transportando el ARN de
transferencia la mutacion 8344*.

Se trata de un paciente que puede ser
incluido dentro de la LSM tipo I. Se encon-
tr6 asociaciéon con alteraciones del meta-
bolismo de los lipidos y alteraciones de la
funcién hepatica, que pudieron ser asocia-
ciones casuales o atribuibles al etilismo.
No se observ6 macrocitosis como en otros
casos descritos en la literatura®.El estudio
histopatolégico fue similar al de otros
casos publicados®.

Se realiz6é diagnéstico diferencial con la
enfermedad de Dercum, también llamada
lipomatosis dolorosa, en la que, caracteris-
ticamente, los lipomas son dolorosos tanto
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a la presion como de forma espontanea,
localizandose éstos principalmente en las
rodillas. Tampoco el caso corresponde con
una lipodistrofia generalizada’, caracteriza-
da por la pérdida de la grasa corporal
desde la primera infancia, manifestandose
lipoatrofia de cara, tronco y extremidades
junto con retraso mental, alteraciones en
genitales, bocio, diabetes, etc.

Las hormonas tiroideas, la palpacion
de tiroides y el cortisol fueron normales,
descartando de esta forma patologia tiroi-
dea y enfermedad de Cushing.

La ecografia y el TAC cervical confir-
maron la presencia de lobulos tiroideos
normales y mostraron un acimulo de teji-
do graso que descartaba la posibilidad de
quistes cervicales o linfoma, tumor que
también se descart6 con la biopsia.

El caso tampoco se correspondia con
una entidad denominada deformidad de
Madelung, consistente en la deformidad de
la muiieca de forma congénita asociada a
veces a retraso de la pubertad y alteracio-
nes menstruales’.

El tratamiento de eleccion de la LSM es
la cirugia (lipectomia), procedimiento que
se llevo a cabo en el caso descrito. En un
estudio realizado en China® de 28 pacien-
tes a los que se intervino mediante lipec-
tomia, s6lo 5 casos recurrieron a los anos.

También se estan poniendo en practica
otros procedimientos quirargicos como la
liposucciéon® o médicos como el tratamien-
to con salbutamol o las inyecciones de
enoxaparina®”, ambos con efecto en la
regresion de las masas lipomatosas.

Existe algtin caso descrito con compre-
sion de vias respiratorias superiores en los
que después de realizar lipectomia como
liposuccién mediante ultrasonidos (a los
tres meses y al afo, respectivamente) se
ha producido recurrencia de los lipomas,
llevando de nuevo a la clinica por la obs-
truccion respiratoria, teniendo en cuenta
que el paciente no habia abandonado ni el
alcohol ni el tabaco".

BIBLIOGRAFIA

1.ENz1 G, AGELINE C, NEGRIN P, ARMANI M, PIER-
0BON S, FEDEL D. Sensory, motor, and auto-
nomic neuropathy in patients with multiple

436

symmetric lipomatosis. Medicine 1986; 64:
388-393.

2. Carrizo C, MITRE MB, PogorotTi C. El guerre-
ro Capestrano y una asociacion infrecuente
del cancer digestivo. Caso clinico y Actuali-
zacion. Disponible en: http://www.gastroen-
lared.com.ar/.

3.FosTER DW. Metabolismo de los lipidos. En:
Principios de Medicina Interna. Ciudad:
Madrid. Harrison, 1998; 2514-2519.

4. NIELSEN S, LEVINE J, CLAY R, JENSEN M. Adipose
tissue metabolism in benign symmetric lipo-
matosis. J Clin Endocrinol Metab 2001; 86:
2717-2720.

5.RoDRIGUEZ C, Diaz R, FERNANDEZ R, TEUEIRA S,
FacHAL C. Lipomatosis simétrica multiple:
Aportacion de un caso y revision de la lite-
ratura. Rev Intern Dermatol Dermocosm Cli-
nica 2001; 4: 467-471.

6. ToraLO VM. Benign symmetric lipomatosis
localized mainly in the region of the neck
(Madelung’s disease). Chirurgia 1992; 3: 26-
32.

7.TEPLISKY V, HUMINER D, Dux S, LEARMEN Y,
ZOLDAN J, Ptk SD. Multiple symmetric lipo-
matosis presenting with polyneuropathy. Irs
J Med Sci 1995; 31:693-695.

8.Mo L, Xu J, YANG R, Li S, YANG J, LI W. Benign
symmetric lipomatosis. Lin Chuang Er Bi Yan
Hou Ke Za Zhi 2002; 16: 537-538.

9.Loke TKL, YunG K, CHow TL, Lo S, CHAN CS.
Multiple symmetric lipomatosis in Chinese:
Ultrasound, CT and MR Imaging. Clin Radiol
1998; 53: 903-906.

10. PinsKy KS, RoeNIGk HH JRr. Liposuction of lipo-
mas. Dermatol Clin 1990; 8: 483-492.

11.BraNco ME, PErRez A, KOFMAN S, ZENTENO JC.
Clinical and cytogenetic findings in 14
patients with madelung anomaly. Orthope-
dics 2005; 28: 315-319.

12. UGLEsIc V, Knezevic P, MiLic M, Jokic D, Kosutic
D. Madelung syndrome (benign lipomato-
sis): clinical course and treatment. Scand J
Plast Reconstr Surg Hand Surg 2004; 38: 240-
243.

13. CASTRO M, ALONSO A, PINTOS E, Novo MI, BLAN-
CO Y, ARENAS J et al. Multiple symmetric lipo-
matosis associated to polyneuropathology,
atrophy of the cerebellum and mitochondri-
al cytopathy. Rev Neurol 2003; 36: 1026-1029.

14. MATAMALA C, PEREZ JI, AMORES H. Multiple sym-
metric lipomatosis. An Med Interna 1994; 11:
95-99.

15.DEBEN M, VELOso M, PErez C, Pita L. Lipo-
matosis simétrica multiple: presentacion de
dos formas clinicas diferentes y revisién de

An. Sist. Sanit. Navar. 2006, Vol. 29, N° 3, septiembre-diciembre



LIPOMATOSIS SIMETRICA MULTIPLE: A PROPOSITO DE UN CASO

la literatura. An Med Interna 2003; 20: 243-
246.

16. ENz1 G, BuseTTO L, CESCHIN E, COIN A, DiGITO M.
and Pigozzo S. Multiple symmetrix lipomato-
sis: Clinical aspects and outcome in a long-
term longitudinal study. Int J Obes 2002; 26:
253-261.

17.FaGA A, VALDATTA LA, THIONE A, BUORO M.
Ultrasound Assisted liposuction for the pal-
liative treatment of Madelung’s Disease : A
case report. Aesthet Plast Surg 2001; 25: 181-
183.

An. Sist. Sanit. Navar. 2006, Vol. 29, N° 3, septiembre-diciembre

18. Munoz C, ALADRO Y, CONDE, CAMPOS Y, ARENAS J.
Multiple symmetrical lipomatosis with famil-
ial polineuropathy. Rev Neurol 2001; 32:
1107-1111.

19. ROLDAN A, BRUALLA A, GONZALEZ J. Lipomatosis
cervical. En: Manual de Cirugia Plastica.
Tema 39. http://www.secpre.org.

20. MUNOZ A, BAUTISTA J, SALAZAR JA, AGUILERA I,
GARCIA R, CHINCHON [ et al. Lipomatosis, prox-
imal myopathy, and the mitochondrial 8344
mutation. A lipid storage myopathy? Muscle
Nerve 2000; 23: 538-542.

437






