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RESUMEN

Lalipomatosis simétrica mdltiple o enfermedad de L aunois-Bensau-
de es una entidad infrecuente caracterizada por €l desarrollo de depdsitos
grasos subcutaneos en €l cuello, hombros y porcién superior de extremi-
dades. La polineuropatia periférica es un hallazgo frecuente asi como su
asociacion a acoholismo, hepatopatia e intolerancia a la glucosa. La
patogénesis es desconocida. Describimos tres casos con dos formas clini-
cas distintas de presentacion y revisamos la literatura médica.
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INTRODUCCION

La lipomatosis simétrica multiple (también denominada
enfermedad de Madelung, enfermedad de Launois-Bensaude
0 adenolipomatosis) es una entidad infrecuente caracterizada
por la presencia de tejido graso no encapsulado localizado
preferentemente en cuello, nuca, region supraclavicular y por-
cion superior de extremidades. Afecta sobre todo avarones de
mediana edad del area mediterrénea con habito etilico prolon-
gado. La etiopatogenia es desconocida, aunque se ha sugerido
un trastorno del metabolismo lipidico inducido por la ingesta
de alcohal.

CASOS APORTADOS

En el presente trabajo describimos tres casos de esta enfermedad,
con dos formas de presentacion clinicamente diferentes.
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ABSTRACT

Multiple symmetrical lipomatosis or Launois-Bensaude disease is a
rare entity characterized by the development of sucutaneous fat masses
around the neck, shoulders and upper extremities. Peripheral neuro-
pathy is a common finding as well as the association with alcholism,
hepatopathy and glucose intolerance. Pathogenesis is unknown. We des-
cribe three cases with two different clinical types and review the data
reported in medical literature.
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Caso 1. Mujer de 46 afios con prolongada historia de etilismo
que consultd por aumento simétrico del perimetro de la porcion
superior de ambas extremidades superiores de varios meses de evo-
lucién, con aspecto de obesidad simple (Fig. 1). El cuadro se acom-
pafiaba de discreto dolorimiento e impotencia funcional en extremi-
dades superiores.

En la andlitica destacd una severa hipercolesterolemia (350
mg/dl). Laradiografia de torax resultd ser normal. La electromiogra-
fiademostrd la existencia de una polineuropatia mixta de predominio
axona en ambas extremidades superiores. Se comprobd mediante
biopsia la naturaleza lipomatosa de sus lesiones.

Tras abstinencia al cohdlica permanecen estables las masas lipo-
matosas y la clinica de polineuropatia.

Caso 2. Varon de 52 afios que presenta bultomas en region cervi-
cal posterior desde hace més de 5 afios, los cuales han ido aumentan-
do progresivamente de tamafio. Es fumador de més de 40 cigarri-
llos/dia y bebedor de més de 100 g acohol/dia. Diagnosticado de
hipertension arterial de larga evolucion, sufrié un accidente cerebro-
vascular lacunar izquierdo en 1999; actuamente sigue tratamiento
con doxazosinay losartan.
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Fig. 1. Caso 1. Forma pseudoatlética: afectacion de porcion superior
de extremidades superiores.

Fig. 2. Caso 2. Lipomatosis simétrica multiple tipo Madelung.

En la exploracion destaco la presencia de masas confluyentes
bilaterales en la region cervical posterior, de consistencia gomosa a
lapalpacion, no dolorosasy sin alteraciones dela piel suprayacentey
otras de similares caracteristicas en ambas regiones supraclaviculares
(Fig. 2). No se gpreciaron otras ateraciones significativas en la
exploracion fisica

La analitica demostré VCM de 103 fl., &cido drico de 10, 7
mgr/dl. y GGT de 83 U/L., con € resto de parametros de funcién
hepética, funcion rena y perfil lipidico normales. La radiografia de
térax y un TAC torécico fueron normales.

Caso 3. Varon de 45 afios de edad con hébito etilico prolongado
(mas de 100 g acohol/dia) que presenta masas indoloras confluyen-
tesen region cervical posterior y en ambos hombros, que habian apa-
recido dos afios antes y aumentado de tamafio muy lentamente. No se
objetivaron otras ateraciones en la exploracion fisica, incluida una
exploracion neuroldgicasin hallazgos.

En el hemograma destacd Unicamente una leve macrocitosis
(VCM 99 fl); la bioquimica hemética demostré una GOT de 39
U/L, una GPT de 47 U/L y una GGT de 125 U/L. El colesterol
total fue de 242 mgr/dl (HDL 75, LDL 112) y los triglicéridos de
273 mg/dl. Se solicitd una radiografia de térax, que no demostro
ateraciones significativas.

DISCUSION

La primera descripcion de esta entidad fue realizada por
Sir Benjamin Brodie en el St. George Hospital de Londres en
1846 (1); en 1888 Otto Wilhem Madelung presenta una serie
de 30 casos de lipomatosis difusa del cuello (2) y en 1898
Launois y Bensaude describen una adenolipomatosis simétri-
ca (3). Fue denominada de varias formas: enfermedad de
Madelung, lipomatosis circunscrita mdltiple, lipomatosis sim-
plex indolens, adenolipomatosis simétrica y enfermedad de
Launois-Bensaude.

La enfermedad afecta predominantemente a varones
alcohdlicos de la cuenca mediterranea (4), pero también
pueden verse afectadas mujeres, no alcohdlicos y pacientes
de otras razas. El comienzo suele situarse en edades medias
delavida; en series amplias varia entre los 20 y los 52 afios
(4). Se comunicé unaincidencia de 1/25.000 en la poblacién
italiana (5).

Desde el punto de vista clinico se caracteriza por la pre-
sencia de depositos grasos no encapsul ados en variadas locali-
zaciones anatdmicas (4). El curso suele ser indolente, lenta-
mente progresivo a lo largo de meses o afios, aungue se han
comunicado casos de evoluciéon mucho més rapida (6).

La etiologia es desconocida. Se conoce la posibilidad de
aparicién familiar desde hace muchos afios (7,8), incluso se
propuso una herencia autosémica dominante en algunos casos
de esta enfermedad (9).

La biopsia de los lipomas muestra adipocitos mas peque-
fios que los normales (10), con apariencia de tejido graso
blanco, aunque se ha sugerido un origen en el tejido graso par-
doy posterior migracion alalocalizacion tipica de este proce-
so (11).

Se ha postulado la relacion de la LSM con determinadas
ateraciones del DNA mitocondrial (12,13) y la asociacién de
la lipomatosis multiple familiar con la mutacion A8344 del
DNA mitocondrial (14). Determinados defectos metabdlicos
del tejido graso (10) o la denervacion de ciertas pablaciones
de adipocitos (15) pueden jugar un papel importante en su
patogénesis. Asimismo se han descrito disfunciones mitocon-
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driales que pueden jugar un papel patogénico importante en la
presencia de neuropatia, tanto periférica como central (16),
aunque no parecen presentarse de formainvariable (17).

Aungue la evolucion suele ser insidiosa, inicia mente pue-
de producirse un crecimiento rapido de las masas lipomatosas
gue se contindia con un periodo estacionario. A veces se pro-
duce un crecimiento rapido después de traumatismos o exci-
sion de los lipomas (18).

Los lipomas se localizan predominantemente en region
cervical posterior (en el tipo Madelung), hombros y por-
cion superior de extremidades superiores e inferiores (tipo
Il o forma pseudoatlética), abdomen, region pélvica y
caderas (tipo ginecoide) y mucho mas raramente en manos
(19,20), pies (21) eincluso en lalengua (22-27).

Las complicaciones se derivan de la compresion de la
region laringo-traqueal, del nervio recurrente (28,29) y de
estructuras mediastinicas, como la vena cava superior, llegan-
do aproducir sindrome de la vena cava superior (30,31).

Aunque esta descrita en este proceso la afectacion del sis-
tema nervioso central (32) y otras raras asociaciones (33), la
manifestacion neurolégica mas estudiada es la neuropatia
periférica que cursa con afectacion motora y/o sensitiva y/o
autondmica. Se trata de una degeneracién axonal periférica.
El EMG demuestra disminucion de la velocidad de conduc-
ciony labiopsiadesmielinizacion (34). Estas alteraciones han
sido atribuidas a las anomalias del metabolismo lipidico, con
independencia del consumo de alcohol. Las manifestaciones
propias de esta polineuropatia pueden presentarse antes que
los propios lipomas (35). El inicio suele ser insidioso y su
evolucién progresivay, en la mayoria de los casos, incapaci-
tante (4). La polineuropatia periférica en el contexto de la
lipomatosis simétrica multiple esta descrita en familias
(36,37), incluso con un patron de herencia autosomico
dominante (38).

Se encontré asociacion con dteraciones del metabolismo
lipidico, intolerancia a hidratos de carbono, ateraciones de la
funcion hepética, macrocitosis con o sin anemia, que son aso-
ciaciones casuales o atribuibles a etilismo (4); estd también
descrita su asociacion a hiperuricemia y gota (39) acidosis
tubular renal (40), sindrome nefrético (41) y purpura trombo-
citopénicaidiopética (42)

Esta descrita la degeneracion maligna histol 6gi camente

Bibliografia

1. Brodie BC. Clinical Lectures on Surgery. Delivered at St. George's
Hospital. Philadelpia, Lea & Blanchard, 1846, pp 201-202.

2. Madelug O. Uber den Fetthals(diffuses Lipom des Halses). Arch Klin
Chir 1888; 37: 106-130.

3. Launois P, Bensaude R. De |’ adéno-lipomatose symétrique: Bull Soc
Méd Hop 1898; 1: 298-318.

4. Enzi G. Multiple symmetric lipomatosis: an updated clinical report.
Medicine 1984; 63: 56-64.

5. Enzi G, Biondetti PR, Fiore D, Mazzoleni F. Evaluation by computed
tomography of the deep locations of fat masses in multiple symmetric
lipomatosis. Radiology 1982; 144: 121-124.

6. Villaverde V, Garcés MC, Robayna MG, Gomez Cerezo J, Barbado
FJ, Casado M. Lipomatosis simétrica multiple: a propdsito de un
caso de rgpida evolucién. An Med Interna (Madrid) 1997; 14: 431.

7. Michon P. Adénolipomatose symétrique familiale. Presse Méd 1936;
44: 663.

8. Kurzweg FT, Spencer L. Familial multiple lipomatosis. Am J Surg

29

comprobada de un lipoma a un liposarcoma mixoide en un
paciente que habia experimentado un crecimiento asimé-
trico en uno de sus lipomas (43) y la asociacion de este
proceso con determinados tumores de cabeza y cuello
(44).

Recientemente se ha descrito la asociacion entre € trate
miento con inhibidores de la proteasa (indinavir) y la apari-
cion de LSM, caracterizado por adiposidad central, dislipemia
y resistencia a la insulina (45), probablemente derivado de
toxicidad mitocondria inducida por este tipo de farmacos (46,
47).

El tratamiento de la lipomatosis simétrica multiple es a
menudo insatisfactorio, puesto que € cese de consumo de
alcohol no demuestra tener un efecto beneficioso definitivo y
por las dificultades del tratamiento quirdrgico debido a tama-
fio de las masas lipomatosas y su localizacion.

Se ha comunicado |la regresién de las masas lipomatosas
con la administracion de salbutamol oral (48), debido a un
enlentecimiento en la acumulacion de tejido graso y a un
aumento en lalipolisis, tanto utilizado solo como en combina-
cion con lacirugia.

Asimismo se ha comunicado recientemente laregresion de
lipomas localizados en la pared abdominal tras la inyeccion
intralesional de enoxaparina, probablemente mediada por la
induccién de un efecto lipolitico dosis-dependiente por parte
de este farmaco, aunque el mecanismo subyacente no parece
totalmente claro (49).

La excision completa de los lipomas es dificil debido ala
falta de encapsulacion, el incremento en la vascularizacion y
la presencia de estroma fibroso en €l tejido (50). Este trata-
miento esta especialmente indicado en casos de afectacion
funcional o posible compromiso de estructuras vitales (51) La
liposuccién es otra aternativa valida en determinados casos;
conlleva un menor riesgo que la lipectomia, a menudo con
menor niimero de efectos adversos, buenos resultados estéti-
cos y la posibilidad de ser practicada de manera repetida
(52,53), incluso mediante apoyo ecografico para su realiza-
cion (54).

La recurrencia es frecuente tanto después del tratamiento
quirdrgico convencional como de la liposuccion (55) por lo
gue se debe considerar cuidadosamente la localizacion de los
lipomas antes de decidirse por unatécnica u otra (56).
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