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Linomatosis simetrica henigna tipo i
(Enfermedad de Madelung):

Type 11 henign symmetric linomatosis
(Madelung's disease): case report

Ledn Llerena, C.*, Lara Montenegro, J. S.**, Cagigal Gonzalez, L.*

Resumen

Leon Llerena, C.

Abstract

Presentamos el caso de un varén de 56 afos de
edad con historia de 35 afios de abuso de alcohol y sin
otra patologia asociada, que presentaba masas en
hombros, mamas y flancos que habifan aumentado de
tamafio de forma progresiva durante los dltimos dos
afios y medio, y que dificultaban su movilidad y su
actividad laboral. El estudio mediante Tomografia
Axial Computerizada aprecié un exceso de deposito
graso de distribucion homogénea no encapsulado
(difuso) sobre los hombros, mamas y cintura abdomi-
nal, sin afectacién de estructuras profundas.

Consideramos importante conocer los dos tipos
existentes de Lipomatosis Simétrica Benigna, por sus
diferencias tanto en la localizacion de las masas lipo-
matosas como en la afectacion de estructuras profun-
das. Es por ello que aportamos este caso de Lipoma-
tosis Simétrica Benigna tipo II sin afectacion cervical
ni de estructuras profundas.

We report the case of a 56 years-old man with a 35-
years history of alcohol abuse, but no other illness.
The patient presented masses on shoulders, breasts
and flanks that had enlarged progressively over the
previous two and a half years, and that hindered his
work by restricting mobility. Computed Tomography
revealed non-encapsulated excess fat deposits evenly
distributed on shoulders, breasts and abdomen, with-
out affecting the deep structures.

Awareness of the two types of Benign symmetric
lipomatosis is necessary because of their differences,
both in location of the lipomatous masses and in the
involvement of the deep structures. We therefore
report this case of type II Benign symmetric lipo-
matosis without cervical or deep structure involve-
ment.

Palabras clave Lipomatosis simétrica benigna, lipoma-
tosis simétrica multiple, enfermedad de
Madelung.
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Introduccion

La Lipomatosis Simétrica Benigna o enfermedad
de Madelung fue descrita primero por Sir Benjamin
Brodie en 1846, aunque mds tarde Otto Madelung
informé la primera serie de 33 pacientes en 1888. En
los afios siguientes, Launois y Bensaude presentaron
una serie de 65 pacientes. Enzi, en 1977, acuiié el tér-
mino descriptivo de Lipomatosis Simétrica Benigna
(LSB) (1); desde entonces sélo se han descrito unos
200 casos en la literatura.

El termino “Lipomatosis” se generalizé para refe-
rirse a un desorden caracterizado por lipomas multi-
ples, no encapsulados que afectaban a varias regio-
nes. En esta definicion, de la que existen varias cla-
sificaciones (Cuadro 1), se incluyen entidades fami-
liares de herencia autosdémica dominante y esporadi-
cas (2).

Cuadro 1. Clasificacion de Lipomatosis.

e Lipomatosis simétrica benigna (enfermedad de Madelung)
— Tipo I ( Madelung’s collar)
— Tipo II

¢ Lipomatosis mediastino-abdominal

¢ Lipomatosis pélvica

e Lipomatosis epidural

¢ Adiposis dolorosa (Sindrome de Dercum)

Enzi clasificé la LSM en dos tipos segtin la distri-
bucion del tejido lipomatoso: uno en el cual las tumo-
raciones grasas tienen un aspecto bien delimitado y
otro en el cual el tejido lipomatoso difuso se extiende
dando una apariencia de obesidad simple. En el tipo I
el tejido lipomatoso mantiene la apariencia de masas
dispuestas simétricamente en la parte superior del
cuerpo, cuyo crecimiento parece ser lento y afecta
con frecuencia a localizaciones profundas. El tejido
adiposo implicado estd con frecuencia atréfico. Puede
extenderse rdpidamente hacia térax, abdomen, brazos
y piernas. En este estadio, s6lo se diferencia del tipo
IT por la presencia de masas simétricas en la parte
superior del cuerpo y la implicacién de extremidades
(antebrazos y piernas). En la LSM tipo II, a pesar del
rapido y extenso crecimiento hacia térax, abdomen y
extremidades no se aprecia afectacion en profundi-
dad. También se ha descrito la afectacion de manos,
pies e incluso lengua (3 4).

La Lipomatosis Simétrica Benigna, también llama-
da sindrome de Madelung o Sindrome de Launois-
Bensaude, es una entidad poco comin de etiologia
desconocida que afecta principalmente a hombres de
mediana edad (30-60 afios) del area mediterranea (5.)
Se relaciona frecuentemente con el abuso de alcohol
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Fig. 1-2. Masas simétricas multiples localizadas en hombros, mamas,
fosas lumbares, flancos y abdomen.



Lipomatosis simétrica benigna tipo II (Enfermedad de Madelung): a propésito de un caso

Fig. 3. Secuencia axial de TC toracica: ciumulos difusos de consis-
tencia grasa en ambas mamas y a nivel del brazo. No se aprecian
alteraciones en mediastino, salvo ateromatosis aértica como hallaz-
go casual.

o hepatopatia créonica. También se ha asociado con
diabetes mellitus, hiperuricemia, hepatopatia crénica,
hipertension, dislipemias, acidosis tubular renal, into-
lerancia a la glucosa, anemia macrocitica, polineuro-
patias y en pacientes con HIV tipo I bajo terapia anti-
retroviral (6).

Se desconocen las bases moleculares del defecto
genético que origina esta patologia, si bien existen
actualmente dos teorias que intentar explicar su etio-
patogenia: la primera descrita por Enzi et al. en una
serie de 10 casos de LSB donde se defiende una res-
puesta lipolitica defectuosa a las catecolaminas (1)
que parece estar relacionada con alteraciones mito-
condriales y la segunda que aboga por una alteracién
de la estimulacion adrenérgica de la lipdlisis que pro-
voca la autonomia de los adipocitos (resistentes a
dicha estimulacion) (7).

Caso clinico

Presentamos el caso de un varén de 56 afios de
edad con historia de 35 afios de abuso de alcohol y sin
otra patologia asociada. El paciente acudid a nuestro
Servicio de Cirugia Pléstica y Reparadora del Hospi-
tal Carlos Haya de Madlaga (Espaiia) presentando
masas en hombros, mamas y flancos que habian
aumentado de tamafio de forma progresiva y rdpida
durante los ultimos dos afos y medio, que le dificul-
taban la movilidad y por tanto su actividad laboral.

El examen fisico reveld masas no dolorosas de
consistencia blanda, sin bordes bien definidos, locali-
zadas en ambos hombros, mamas, fosas lumbares y
flancos (Fig. 1-2) sin afectaciéon cervical (Collar de
Madelung).

En el estudio radiol6gico mediante secuencias axia-
les de Tomografia Axial Computerizada (TAC) se

Fig. 4. Secuencia axial de TC abdominal: Aumento de tejido graso
subcutaneo localizado en regiéon abdominal y lumbar sin afectacion
intrabdominal. No existen alteraciones a nivel del antebrazo.

apreciaba un exceso de depdsito graso de distribucion
homogénea no encapsulada (difusa) sobre los hom-
bros, mamas y cintura abdominal, sin afectacion de
las estructuras profundas (Fig. 3-4). Asimismo, no se
encontraron depdsitos grasos de localizacién mesen-
térica 0 mediastinica, ni a nivel cervical anterior o
posterior (Fig. 5). Dado que el paciente habia sido
intervenido de hernia inguinal y eventracion se reali-
76 una Resonancia Magnética Nuclear (RMN) abdo-
minal para valorar la integridad de la pared abdomi-
nal. Se realizaron cortes en los tres planos del espacio
con secuencias potenciadas en SE T1, TSE T2 y Stir,
visualizdndose una correcta disposicién de la muscu-
latura abdominal, un importante aumento difuso del
tejido celular subcutdneo adiposo abdominal y ausen-
cia de grasa intrabdominal.

El estudio histopatoldgico informé de depdsitos gra-
sos no encapsulados con adipocitos no patoldgicos.

Tras completar estos datos con la anamnesis y la
exploracion fisica, el diagnodstico definitivo fue de
Enfermedad de Madelung o Lipomatosis Simétrica
Benigna tipo II.

El tratamiento quirdrgico propuesto fue la liposuc-
cién de los cimulos grasos localizados en abdomen,
drea lumbar y hombros y la dermolipectomia en
ambas mamas. El paciente rehusé ambos procedi-
mientos, por lo que se le aconsejoé entonces la pérdida
de peso y la abstinencia alcohdlica, atin conociendo
sus limitados beneficios.

Discusion

El tipo II de la enfermedad de Madelung fue des-
crita por Enzi en 1984 y ha quedado en el olvido
desde entonces. Consideramos importante conocer los
dos tipos de LSB por sus diferencias tanto en la loca-
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Fig. 5. Secuencias axiales de TC cervical: no se aprecia exceso de
grasa alrededor del cuello, quedando libre de enfermedad dicha
region.

lizacién de las masas lipomatosas como en la afecta-
cién de estructuras profundas. Por ello, aportamos un
caso de LSB tipo Il en el cual no existe afectacion cer-
vical ni de estructuras profundas.

El diagnéstico de la Lipomatosis Simétrica Benig-
na o Enfermedad de Madelung se realiza mediante
una exhaustiva anamnesis y un correcto examen fisi-
co, aunque las técnicas de imagen como la Tomogra-
fia Computerizada, Resonancia Magnética Nuclear y
la Ultrasonografia pueden ser de utilidad.

En la literatura se han descrito casos de neoplasias
malignas de cabeza y cuello asociadas a la LSB, por
lo que algunos autores recomiendan el estudio
mediante pruebas de imagen (TAC o RMN) especial-
mente en aquellos pacientes con afectacion cervical y
sintomatologia obstructiva de vias aéreas (8) Los sin-
tomas respiratorios no deben ser atribuidos a priori a
la compresion grasa hasta haber excluido un carcino-
ma de vias aéreas superiores (9).

Los principales diagnoésticos diferenciales de la
LSB son la enfermedad de Cushing y el Liposarco-
ma. Ademads estd descrita la degeneracién maligna
de un lipoma a un liposarcoma mixoide en un
paciente con LSB que experimentd un crecimiento
asimétrico de uno de sus lipomas. En este aspecto la
RMN es de mayor validez para el diagndstico y tra-
tamiento, aportando una mayor informacion sobre
los tejidos blandos y estructuras vasculares frente al
TAC, y permitiendo asi un diagndstico exacto y un
planteamiento preoperatorio correcto de la enferme-
dad (10).

Enzi, en un estudio de 19 pacientes en 1984 demos-
tr6 una mayor prevalencia de neuropatias periféricas
(artropatia de Charcot y ulcera plantar) en pacientes
con LSB (5) A menudo la neuropatia periférica de la
LSB es atribuida al alcoholismo. Sin embargo, se ha

comprobado la aparicion de dicha neuropatia también
en pacientes abstemios (11), contradiciendo las ante-
riores hipdtesis de una etiopatogenia alcohdlica. Por
tanto se sugiere que la neuropatia periférica es un
rasgo mds de la LSB debido a disfunciones bioquimi-
cas; siendo conveniente realizar una exploracion neu-
rologica de las extremidades inferiores en todos los
pacientes con LSB.

Mientras la utilizaciéon de B2-agonistas, Salbuta-
mol, ha sido recomendada por algunos autores para el
tratamiento médico, la escision quirdrgica continua
siendo actualmente el tratamiento mas efectivo (12).
Todavia no se ha demostrado la efectividad de ningun
tratamiento farmacoldgico, aunque la abstinencia
alcohdlica ayuda a reducir el indice de recurrencia de
la enfermedad en los pacientes ya tratados quirtdrgica-
mente. La pérdida de peso y la abstinencia del alcohol
son usualmente recomendadas, sin embargo estas
medidas no revierten ni frenan la progresion de la
enfermedad.

El uso de Liposuccion Ultrasénica puede ser
beneficioso en algunos casos, como informan algu-
nos autores, aunque no se puede utilizar en todos los
casos debido a la falta de delimitacion del tejido
graso que ha de ser eliminado (13). La liposuccion
se puede usar en pacientes con masas de tamafio
limitado, puesto que puede realizarse con anestesia
local disminuyendo el riesgo relacionado con la
intubacidn traqueal en los pacientes obesos con poca
movilidad cervical.

El tratamiento de eleccion de la enfermedad de
Madelung es la extirpacion quirtrgica de los cimulos
grasos, especialmente en pacientes con deformidad
estética importante (13). Estdn descritas en la literatu-
ra varias técnicas para el abordaje quirtrgico cervical
de la LSB tipo II (14,15), pero creemos de gran
importancia el diagndstico y clasificacion correctos
de esta patologia.
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