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RESUMEN
Se presenta el caso de un varón de 46 años con

lipomatosis simétrica múltiple (LSM), enfermedad
poco frecuente y de etiología desconocida. La LSM se
caracteriza por múltiples depósitos de tejido adiposo
y se asocia con alcoholismo, trastornos metabólicos y
neuropatía.

Se describen las características clínico-morfológi-
cas de las lesiones que presenta, los hallazgos explo-
ratorios, TAC cervical, los resultados analíticos y de
biopsia subcutánea.

Se diagnostica al paciente de LSM tipo I, aplicán-
dose el tratamiento de elección, la lipectomía que le
permite obtener una importante mejoría de la enfer-
medad, tanto física como estéticamente.

Palabras clave. Lipomatosis simétrica múltiple.
Enfermedad de Madelung. Lipectomía.

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.

Centro de Salud de Chantrea

Aceptado para su publicación el 22 de septiem-
bre de 2006.

An. Sist. Sanit. Navar. 2006; 29 (3): 433-437.



INTRODUCCIÓN
La lipomatosis simétrica múltiple

(LSM) es una enfermedad poco frecuente
que fue descrita inicialmente por Benjamín
Brodie en el St. George Hospital de Lon-
dres en 1846, y posteriormente por Otto
Madelung en 1888. Éste describió una serie
de 33 pacientes, tres de los cuales eran
suyos. En 1898, Launois-Bensaude, dos
médicos franceses, ampliaron esta des-
cripción presentando dos series de 35 y 30
casos respectivamente, llamando a esta
rara enfermedad “adenolipomatosis simé-
trica”. Se han descrito algo más de 300
casos en la literatura, especialmente del
sexo masculino y en la edad media de la
vida1.

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

Es una enfermedad caracterizada por
múltiples depósitos subcutáneos de tejido
adiposo no encapsulado, distribuidos en
forma simétrica en la región de la cabeza y
cuello, hombros, tronco, parte proximal de
los miembros superiores, pared abdominal
y región inguinal. Inicialmente los lipomas
presentan un crecimiento rápido y poste-
riormente una evolución lenta y progresiva.

Como curiosidad, se encontró en la
región 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 podría ser coincidente o también
podría representar una relación genética2.

La etiología es desconocida3,4. Afecta
sobre todo a varones de mediana edad y de
raza blanca, predominando en el entorno
mediterráneo2,5, aunque también han sido
descritos casos en Rusia6, Israel7, China8,9,
EEUU4, 10, Argentina2, México11 o Croacia12. 

Aunque se describe principalmente en
varones de mediana edad (LSM tipo I) tam-

bién puede aparecer en mujeres con un
índice de masa corporal alto y una infiltra-
ción grasa más difusa (LSM tipo II). En la
literatura se ha descrito un caso en una
niña de 14 años acompañado de diferentes
manifestaciones neurológicas13.

Habitualmente se asocia a hábito enóli-
co y trastornos metabólicos como hiperli-
pemia, hiperuricemia, intolerancia de la
glucosa, diabetes mellitus e hipertransami-
nasemia. En un 80-90 % de las ocasiones
cursa con neuropatía motora y sensitiva2 y
a veces se han presentado con neoplasias
malignas2 de la vía aerodigestiva. Se han
descrito casos en la literatura que cursan
con polineuropatía14-16 y encefalopatía mito-
condrial13. A pesar de la morbilidad y la
mortalidad de los individuos afectados,
parece según un estudio publicado16, que
esta enfermedad no se asocia con enfer-
medad coronaria, infarto de miocardio ni
otras alteraciones cardíacas.

CASO CLÍNICO
Varón de 46 años de edad, fumador y con

alcoholismo crónico de aproximadamente 20
años de evolución, con la consiguiente hepatitis
alcohólica diagnosticada hace ocho años. El
paciente no presenta otros antecedentes de
interés.

Nuestro paciente consulta por la presencia
de masas en región cervical anterior y posterior,
en zonas retroauriculares y en región antero-
superior de tórax, de más de diez años de evo-
lución. Estos bultomas no producen dolor, ni
disnea ni disfagia.

A la exploración se observa tumefacción en
región cervical anterior, difusa, que borra la
línea mandibular, junto a tumoraciones en zonas
retroauriculares y en región deltoidea izquierda,
más dos bultomas en región posterior de cuello
que ascienden hasta la zona occipital, de unos 5
cm de diámetro cada uno. No son dolorosas a la
palpación y son de consistencia dura (Fig. 1).

La auscultación cardiopulmonar, la palpa-
ción abdominal y la exploración neurológica son
normales.

En la analítica se observan los siguientes
valores: aspartato transferasa 131 U/l; alanina
transferasa 71 U/l; GGT 880 U/l; 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 empezó inicial-
mente por una radiografía de tórax sin altera-
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ciones patológicas. Posteriormente al paciente
se le realizó una ecografía tiroidea con el resul-
tado de lóbulos tiroideos normales y una gran
masa subcutánea lipomatosa bilateral. El TAC
cervical mostró un marcado acúmulo de tejido
graso localizado fundamentalmente a nivel sub-
cutáneo en la región occipital y, ya más caudal-
mente, a nivel subcutáneo y en planos profun-
dos alcanzando el espacio carotídeo. La
distribución del tejido graso era difusa, de
carácter simétrico, y no se identificaban encap-
sulamientos. El tejido graso contenía en su inte-
rior ambas venas yugulares anteriores.

La biopsia confirmó la presencia de tejido
adiposo y descartó infiltración tumoral.

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

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

DISCUSIÓN
El paciente que padece la enfermedad

de Madelung acude a consulta por preocu-
pación estética o por limitación de la movi-
lidad cervical, como consultó el paciente

descrito, más que por algún tipo de clínica,
ya que los depósitos de grasa no son dolo-
rosos. Pueden aparecer síntomas como
consecuencia de la compresión laríngea,
lingual o mediastínica, del tipo de disnea,
disfonía o disfagia17, aunque en el caso des-
crito no se daba ninguno de ellos.

Aunque el paciente no tenía anteceden-
tes familiares, se conoce la posibilidad de
aparición familiar con herencia autosómi-
ca dominante y hay algunos casos descri-
tos con herencia autosómica recesiva18.
Hay una teoría que habla de un defecto del
estímulo adrenérgico de lipolisis permi-
tiendo el desarrollo de una autonomía de
los adipocitos. Otra que explica una adre-
noresistencia de los adipocitos que conlle-
va una hipertrofia de las células grasas19.
Además la LSM ha sido descrita en algunos
genes con el síndrome de epilepsia miocló-
nica y fibras musculares rojas desorganiza-
das (MERF) transportando el ARN de
transferencia la mutación 834420.

Se trata de un paciente que puede ser
incluido dentro de la LSM tipo I. Se encon-
tró asociación con alteraciones del meta-
bolismo de los lípidos y alteraciones de la
función hepática, que pudieron ser asocia-
ciones casuales o atribuibles al etilismo.
No se observó macrocitosis como en otros
casos descritos en la literatura20.El estudio
histopatológico fue similar al de otros
casos publicados5.

Se realizó diagnóstico diferencial con la
enfermedad de Dercum, también llamada
lipomatosis dolorosa, en la que, caracterís-
ticamente, los lipomas son dolorosos tanto
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Figura 1. Bultoma en región lateral del cuello.

Figura 2. Paciente tras lipectomía cervical
anterior.



a la presión como de forma espontánea,
localizándose éstos principalmente en las
rodillas. Tampoco el caso corresponde con
una lipodistrofia generalizada3, caracteriza-
da por la pérdida de la grasa corporal
desde la primera infancia, manifestándose
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 patología tiroi-
dea y enfermedad de Cushing.

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

El caso tampoco se correspondía con
una entidad denominada deformidad de
Madelung, consistente en la deformidad de
la muñeca de forma congénita asociada a
veces a retraso de la pubertad y alteracio-
nes menstruales11.

El tratamiento de elección de la LSM es
la cirugía (lipectomía), procedimiento que
se llevó a cabo en el caso descrito. En un
estudio realizado en China8, de 28 pacien-
tes a los que se intervino mediante lipec-
tomía, sólo 5 casos recurrieron a los años.

También se están poniendo en práctica
otros procedimientos quirúrgicos como la
liposucción19 o médicos como el tratamien-
to con salbutamol o las inyecciones de
enoxaparina15, ambos con efecto en la
regresión de las masas lipomatosas.

Existe algún caso descrito con compre-
sión de vías respiratorias superiores en los
que después de realizar lipectomía como
liposucción mediante ultrasonidos (a los
tres meses y al año, respectivamente) se
ha producido recurrencia de los lipomas,
llevando de nuevo a la clínica por la obs-
trucción respiratoria, teniendo en cuenta
que el paciente no había abandonado ni el
alcohol ni el tabaco17.
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