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Streszczenie

Abstract

Liczna symetryczna ttuszczakowatos$é (MSL) okreslana takze jako choroba Madelunga lub zespét Launois-
-Bensaude jest sporadycznie wystepujaca choroba metaboliczng o nieznanej etiologii, spotykang przede
wszystkim u mezczyzn w $rednim wieku przewlekle naduzywajacych alkoholu. Nieotorebkowane masy
ttuszczowe, odktadajace sig¢ symetrycznie w okolicy gtowy, szyi, karku, barkdw, ramion, grzbietu i klatki
piersiowej, dajg charakterystyczny wyglad pseudoatletycznej sylwetki ciata, czgsto btednie sugerujac oty-
to$¢ prosta. Poza wygladem i uwarunkowaniami estetycznymi, to trudno$ci w potykaniu i oddychaniu
oraz w poruszaniu gtowa i szyja sa gtéwnymi dolegliwos$ciami decydujgcymi o potrzebie hospitalizacji
i leczenia. Jedynym, chociaz nie zawsze catkowicie skutecznym, sposobem postepowania w chorobie
Madelunga jest chirurgiczne wyciecie mas ttuszczakowatych lub w przypadkach niewielkich zmian odsy-
sanie ttuszczu. Jednakze, mimo stosowanego leczenia, nawroty choroby sa do$¢ czeste. Przedstawiajac
problemy diagnostyczne i lecznicze w opisywanym przypadku choroby Madelunga, autorzy maja nadzie-
je przyblizy¢ i dokfadniej okresli¢ zasady postepowania i problemy kliniczne spotykane u chorych w tej
sporadycznie wystepujace;j i jeszcze nie do konca poznanej jednostce chorobowe;j.

Stowa kluczowe: tiuszczak, tiuszczakowatos$é, choroba Madelunga

Multiple Symmetrical Lipomatosis (MSL), known also as Madelung'’s disease or Launois-Bensaude syn-
drome, is a sporadically occurring metabolic disease of unknown etiology, encountered mainly in middle-
aged, chronically alcohol-abusing males. Non-encapsulated fatty masses developing symmetrically in the
region of the head, the neck, the shoulders, the arms, the back and the chest contribute to the character-
istic pseudoathletic body appearance, often wrongly suggesting simple obesity. Apart from the appear-
ance and aesthetic considerations, it is difficulties in swallowing and breathing as well as head and neck
motion that constitute the main complaints deciding on the need for hospitalisation and treatment. Surgi-
cal debulking of fat masses or liposuction in the case of small lesions seem to be the only, though not fully
effective, method of treatment in Madelung’s disease. The recurrence of the disease is, however, fre-
quent, irrespective of the treatment applied. We believe that the diagnostics and treatment related prob-
lems encountered in Madelung's disease presented here on the basis of the case we describe will contrib-
ute to better knowledge of the principles of management and clinical problems to be met in patients in
this sporadically occurring and not yet fully recognised disease.
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Wstep

Ttuszczak (lipoma) jest nowotworem nieztosliwym,
o do$¢ powolnym wzroscie, budowie zrazikowej, wycho-
dzacym z dojrzatej tkanki ttuszczowej. Wystepuje przede
wszystkim w tkankach miekkich powtok ciata, bardzo rzad-
ko w narzadach jamy brzusznej, takze sporadycznie spo-
tyka sie go w przestrzeniach miedzymigsniowych, prze-
wodzie sfuchowym wewnetrznym, jamie ustnej, w kacie
mézdzkowo-mostowym oraz klatce piersiowej [1, 2].
W catej populacji wystepuje z czestotliwoscig 2,1 na 1000
0s0Ob. Ttuszczak moze sie pojawia¢ we wszystkich gru-
pach wiekowych, ale zazwyczaj po raz pierwszy uwidacz-
nia sie miedzy 40. a 60. rokiem zycia [3, 4]. Wrodzone
ttuszczaki mogag wystepowac u dzieci [5]. Pojedyncze
ttuszczaki czesciej wystepujg u kobiet, natomiast
u mezczyzn gtéwnie spotyka sie je pod postacia licznych,
mnogich guzkow i guzow [6].

Czasami obecno$¢ ttuszczakéw lub licznej, mnogiej
ttuszczakowatos$ci wigze sie z wystepowaniem innych ze-
spoféw lub jednostek chorobowych:

— wrodzona, rodzinna mnoga ttuszczakowatos$é (HML,
hereditary multiple lipomatosis lub FML, familial
multiple lipomatosis) jest chorobg uwarunkowana ge-
netycznie, dziedziczong autosomalnie dominujgco,
wystepujacg gtéwnie u mezczyzn w postaci odktada-
jacych sie ttuszczakéw w obrebie konczyn i tutowia;

— ttuszczakowatos$¢ pod postacig guzéw lub guzkow na
tutowiu, z obecnoscig polipéw w jelitach oraz zdol-
noscig do powstawania cyst i kostniakéw, tworzy ze-
spotf Gardnera jako chorobe uwarunkowana genetycz-
nie, dziedziczong autosomalnie dominujaco;

— choroba Dercuma lub otyto$é bolesna, wystepuje
5 razy czesciej u kobiet w srednim wieku niz u innych
o0so6b i charakteryzuje sie najczesciej obecnoscia nie-
regularnych, bolesnych ttuszczakow rozmieszczonych
na tufowiu, barkach, ramionach, przedramionach
i konczynach dolnych;

— liczna symetryczna ttuszczakowato$¢ (MSL, multiple
symmetrical lipomatosis) lub tagodna symetryczna
tluszczakowato$¢ (BSL, benign symmetric lipomato-
sis) okre$lana takze jako choroba Madelunga lub ze-
spot Launois-Bensaude jest chorobg metaboliczng,
charakteryzujgca sie nadmiernym, symetrycznym od-
ktadaniem sie mas tfuszczowych wokét twarzy, potyli-
cy, szyi, karku, barkow, ramion i grzbietu, gtéwnie
u mezczyzn przewlekle naduzywajacych alkoholu.

W przypadku ttuszczakéw w postaci tagodnych, oto-
rebkowanych, ograniczonych, podskoérnych guzéw obec-
nos$¢, rozpoznanie, postepowanie i leczenie najczesciej nie
stanowig problemoéw diagnostycznych i terapeutycznych.
Problemem sg rzadkie przypadki mnogich ttuszczakéw
i ttuszczakowatosci, ktdre wystepujg samodzielnie lub
W powigzaniu z innymi jednostkami chorobowymi, obja-
wiajac sie jako ogromne masy ttuszczowe, pozbawione to-
rebki, penetrujace i naciekajace sasiednie struktury, czasami
bolesne, obejmujace rozlegte obszary ciata. Ze wzgledu na
sporadyczno$¢ wystepowania tych zmian i jednostek cho-
robowych, wiekszo$¢ doniesien na temat choroby Made-

Inroduction

Lipoma is a benign tumour, characterised by relatively
slow growth and lobulated structure arising from mature
adipose tissue. It develops mainly in the soft tissues of
body integuments, rarely in abdominal organs and also
sporadically in intermuscular spaces, the internal auditory
meatus, the oral cavity, cerebellopontine angle and chest
[1, 2]. In the human population as a whole it occurs with
a frequency of 2.1 per 1000 individuals. Though lipoma
can develop in all age groups, it usually makes its first
appearance between 40 to 60 years of age [3, 4]. Heredi-
tary lipoma can occur in children [5]. Single lipomas are
more common in women while in men they mainly take
the form of numerous, multiple nodules and tumours [6].

The presence of lipomas or abundant multiple lipoma-
tosis may sometimes be associated with other syn-
dromes or diseases:

— Hereditary Multiple Lipomatosis (HML) or Familial Mul-
tiple Lipomatosis (FML) is a genetically conditioned
disease inherited as an autosomal dominant trait, oc-
curring mainly in men in the form of lipomas develop-
ing in the region of the extremities and the trunk;

— lipomatosis in the form of tumours or nodules on the
trunk, with the presence of polyps in the intestines as
well as propensity to the development of cysts and
osteomas, is referred to as Gardner's syndrome —
a genetically conditioned disease inherited as an au-
tosomal dominant trait;

— Dercum’s disease or adiposis dolorosa is five times
more frequent among middle-aged women than among
other individuals and is characterised by the presence
of irregular, painful lipomas distributed on the trunk,
shoulders, arms, forearms and lower extremities;

— Multiple Symmetrical Lipomatosis (MSL) or Benign
Symmetrical Lipomatosis (BSL), also referred to as
Madelung'’s disease or Launois-Bensaude syndrome
is a metabolic disease characterised by excessive,
symmetrical deposition of fat masses around the face,
occipitus, neck, nape, shoulders, arms and back, no-
tably in chronically alcohol-abusing males.

When they are benign, encapsulated, restricted, sub-
cutaneous tumours, the presence, diagnosis, management
and treatment of lipomas does not usually pose a diag-
nostic and therapeutic problem. Problems arise in the rare
cases of multiple lipomas and lipomatosis which develop
individually or in association with other diseases, present-
ing as enormous fat masses, non-encapsulated, penetrat-
ing and infiltrating the adjacent structures, often painful
and affecting an extensive body area. Due to the sporadic
occurrence of these lesions and diseases, the majority of
reports on Madelung’s disease, Decrum’s disease or
Gardner’s syndrome concern as a rule single case reports,
thus posing diagnostic and therapeutic difficulties.

Multiple Symmetrical Lipomatosis (MSL) is a meta-
bolic disease of unknown etiology, occurring mainly in
middle-aged, chronically alcohol-abusing males. The dis-
ease is characterised by excessive and specific growth,
form and distribution of non-encapsulated adipose
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lunga, choroby Decruma czy zespofu Gardnera najczesciej
dotyczy opisu pojedynczych przypadkow, sprawiajac
w zwigzku z tym trudnosci diagnostyczne i lecznicze.

Choroba (MSL, BSL, choroba Madelunga, zesp6t Lau-
nois-Bensaude) charakteryzuje sie nadmiernym i specyficz-
nym wzrostem, formg i rozmieszczeniem nieotorebkowa-
nych mas ttuszczowych. Po raz pierwszy liczna symetrycz-
na ttuszczakowato$¢ zostata opisana w 1846 roku przez
Benjamina Brodiego [7]. W 1888 roku Otto Madelung opi-
saft 35 przypadkow choroby [8], a w 1898 roku Launois
i Bensaude przedstawili 30 chorych z nadmiernym rozro-
stem tkanki ttuszczowej w okolicy karku, grzbietu, szyii bar-
koéw oraz nadali nowo poznanej jednostce chorobowej na-
zwe choroba Madelunga lub zespét Launois-Bensaude [9].
Od tego czasu do konca 2002 roku przedstawiono w pis-
miennictwie okoto 300 przypadkéw chorych z tg sporadycz-
nie wystepujaca jednostkg chorobowa.

W pracy omoéwiono problemy zwigzane z rozpozna-
niem, postepowaniem i leczeniem MSL na podstawie
doswiadczen wtasnych oraz aktualnego stanu wiedzy
zawartego w pismiennictwie medycznym.

Opis przypadku

Chory C.B., lat 55, z 20-letnim wywiadem przewlekte-
go naduzywania alkoholu (w ostatnich 5 latach co drugi/
/czwarty dzien 80-100 g etanolu) zostat przyjety do klini-
ki z powodu licznych, symetrycznych ttuszczakéw zloka-
lizowanych w okolicy gtowy, potylicy, szyi, karku, ramion,
grzbietu i przedniej $ciany klatki piersiowej, dajgcych ty-
powy i charakterystyczny obraz horse collar i pseudo-
atletycznej sylwetki ciata, wystepujacych w chorobie Ma-
delunga (ryc. 1, 2).

Liczne guzy i guzki powstawatly stopniowo od 1996
roku, szybko zwiekszajgc swoje rozmiary i obszar rozmiesz-
czenia w ciggu ostatnich 12 miesiecy przed hospitalizacja.
Tak gwattownie powigkszajace sie ttuszczaki spowodowa-
ty trudnosci w poruszaniu szyja i gtowa, a w szczegdlno-
$ci utrudniaty oddychanie i potykanie. Ttuszczakowato$é
miata charakter jednolitej, symetrycznej, trudno przesu-
walnej z podtozem masy. Chory poza nadmiernym, sy-
metrycznym odktadaniem sie mas ttuszczowych oraz wy-
stepowaniem od okofo 20 lat uczucia nawracajagcego mro-
wienia, dretwienia, pieczenia gtownie w obrebie konczyn

Rycina 1.
Figure 1.

masses around the face, in the perioccipital region, in
the region of the neck, nape, shoulders, arms, back and
lower extremities. MSL was first described by Benjamin
Brodie in 1846 [7]. In 1888, Otto Madelung described 35
cases of the disease [8] and in 1898 Launois and
Bensaude presented 30 patients with excessive adipose
tissue growth in the region of the nape, back and shoul-
ders giving the newly recognised disease entity the name
of Madelung’s disease or Launois-Bensaude syndrome [9].
From that time to the end of the year 2002, some 300
cases of patients with this sporadically occurring disease
were reported in the literature.

Our paper discusses problems associated with the
diagnosis, management and treatment of MSL on the
basis of our own experiences and the current state of
knowledge to be found in medical literature.

Case report

The patient, C.B., aged 55, with a 20-year history of
chronic alcohol-abuse (over the past five years 80-100 g
of ethanol every 2-4 days) was admitted to our clinic for
numerous symmetrical lipomas localised in the region of
the head, occipitus, neck, nape, shoulders, back and an-
terior chest wall, presenting a typical and characteristic
picture of the ‘horse collar’ and pseudoathletic body ap-
pearance occurring in Madelung’s disease (Fig. 1, 2).

Multiple tumours and nodules developed gradually from
1996, rapidly increasing in size and distribution over the
last 12 months prior to hospitalisation. The rapidly growing
lipomas led to difficulties in the neck and head motion and
in breathing and swallowing, in particular. Lipomatosis took
the form of a uniform mass, hardly movable in relation to
the substrate. Apart from extensive, symmetrical deposi-
tion of fat masses and some 20-year history of wave-like
formication, numbness and burning, notably in the region
of the upper extremities, the patient reported the following
symptoms not present prior to the development of lipo-
mas which suggested symptoms common in MSL:

— redness of the face and excessive perspiration while
eating;

— abundant sialorrhea;

— gastrointestinal disorders in the form of diarrhea, no-
tably nocturnal diarrhea.

Rycina 2.
Figure 2.
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gornych, zgtaszat nastepujgce dolegliwos$ci niewystepu-

jace wczesniej przed pojawieniem sie ttuszczakow, a su-

gerujgce objawy czesto spotykane w chorobie Madelunga:

— zaczerwienienie twarzy oraz nadmierne pocenie sie
podczas jedzenia;

— obfity $linotok;

— zaburzenia zotadkowo-jelitowe pod postacig biegu-
nek, szczegolnie nocnych.

Wyniki wykonanych badan laboratoryjnych (krwinki
biate, krwinki czerwone, krwinki ptytkowe, rozmaz krwi,
lipidogram, proteinogram, glukoza, kwas moczowy,
mocznik, kreatynina, GOT, GPT, badania serologiczne)
nie wykazaty odchylen od normy. Badanie ultrasonogra-
ficzne zmian ttuszczakowatych wykazato w obrebie szyi,
karku, ramion i barkéw oraz w okolicach nadobojczyko-
wych znaczny przerost tkanki ttuszczowej z licznymi,
o réznej wielko$ci zmianami o typie ttuszczakéw, uciska-
jacych tchawice oraz zyty szyjne. Badanie nie wykazato
obecnosci zmian ttuszczakowatych w obrebie jamy otrzew-
nej lub umiejscowionych pozaotrzewnowo.

Ze wzgledu na znaczng rozlegtosé i intensywnosc¢
zmian oraz nasilajgce sie dolegliwosci uciskowe utrud-
niajgce potykanie i oddychanie, postanowiono wycig¢ je,
wykonujac operacje w 3 etapach podczas 3 kolejnych
hospitalizacji. Podczas pierwszego pobytu w osfonie an-
tybiotykowej przez okres 7 dni, usunigto chirurgicznie pra-
wie w cafosci ttuszczakowatq, dobrze unaczyniong, nie-
otorebkowang, naciekajacg i penetrujgcg miesnie po-
wierzchowne grzbietu (migsien czworoboczny, miesien
réwnolegtoboczny, miesien dzwigacz topatki) zmiane
o masie 3150 g i zabarwieniu wisniowo-czerwonym z oko-
licy miedzytopatkowej, topatkowej, karku, barkéw i okoli-
cy okotopotylicznej, wykonujac ciecie w ksztafcie litery T,
siegajace od kregu piersiowego Th 8 do guzowatosci po-
tylicznej i od prawego do lewego stawu barkowego.

Srédoperacyjna utrata krwi wyniosta okoto 700 ml,
z tego powodu w pierwszej dobie pooperacyjnej pacjen-
towi podano 2 X 320 ml koncentratu krwinek czerwo-
nych. Badanie histopatologiczne wykazato: makrosko-
powo — potyskliwy guz o wymiarach 23 X 26 cm, bez
wyraznej torebki; mikroskopowo — lipoma adultum per
magnum. Z powodu utrzymujacych sie w poczatkowym
okresie do$¢ obfitych wyciekow tresci surowiczej (ok.
150-200 ml/d.) loze po usunietej zmianie drenowano
dwoma drenami Redona przez okres tygodnia. W poz-
niejszym okresie, ze wzgledu na zmniejszanie sie i osta-
tecznie brak wycieku z rany pooperacyjnej, usunieto dre-
ny. W 2. tygodniu po operacji w miejscu po usunietej
zmianie, podskdrnie stwierdzono zaleganie tresci suro-
wiczej, ktérg punktowano codziennie w ilosciach od 5 do
150 ml, przez okres okoto 10 dni, az do momentu catko-
witego zatrzymania wycieku. Okres pooperacyjny prze-
biegat bez powiktan. Rany zagoity sie prawidtowo przez
rychtozrost. Chorego wypisano do domu w stanie ogol-
nym dobrym w 16. dobie po operacji.

Podczas drugiej hospitalizacji, ktéra miata miejsce
3 miesigce od daty pierwszego wypisu ze szpitala, w ba-
daniach przedmiotowym i ultrasonograficznym nie
stwierdzono nawrotu zmian ttuszczakowatych w opero-

The laboratory investigations performed (white blood
cells, red blood cells, blood platelets, blood smear,
lipidogram, proteinogram, glucose, uric acid, ureas, crea-
tinine, aminotransferases, serological investigations)
were within the normal limits. Ultrasonographic exami-
nations of the lipomatous lesions showed a marked
growth of adipose tissue with numerous lesions, vary-
ing in size, in the region of the neck, nape, shoulders and
arms as well as in the supraclavicular areas, compress-
ing the trachea and the cervical veins. An examination
did not disclose the presence of lipomatous lesions within
the peritoneal and extraperitoneal cavity.

Due to the considerable size and intensity of the le-
sions and aggravating compression-related complaints
making swallowing and breathing difficult, we decided
to excise them performing the operation in three stages
during three subsequent hospitalisations. In the course
of the first hospitalisation, under a 7-day antibiotic cover,
we removed surgically practically the entire well-
vascularised lipomatous lesion of 3150 g mass and
cherry-red colour, infiltrating and penetrating the super-
ficial dorsal muscles (the trapezius muscle, the rhomboid
muscle, the levantor of the scapula muscle) from the in-
terscapular, scapular, nape, shoulder and perioccipital
region by making a T-shape incision extending from the
Th 8 thoracic vertebra to the occipital protuberance and
from the right to the left shoulder joint.

The intraoperational blood loss amounted to approxi-
mately 700 ml and that is why on the first postoperative
day the patient received 2 units after 320 ml of red blood
cell concentrate. The histopathological examination
showed macroscopically a shiny tumour, size 23 X 26 cm,
without a clearly discernible capsule, and microscopi-
cally: lipoma adultum per magnum. The postoperative
site was drained with 2 Redon drains due to the initially
persisting abundant serous discharge (ca 150-200 ml
daily). The drains were subsequently removed as the dis-
charge from the postoperative wound diminished and
stopped. Two weeks after the operation subcutaneous
retention of serous matter was revealed in the region
corresponding to the removed lesion. It was drained in
daily amounts of 5 to 150 ml for a period of 10 days till
the discharge stopped completely. The postoperative un-
eventful wound-healing period led to primary adhesion.
The patient was discharged home in a generally good
condition 16 days after the operation.

During the second hospitalisation which took place
3 months after the date of the first discharge from hospi-
tal, physical examination and ultrasound examination did
not disclose any recurrence of lipomatous lesions in the
operated site. The second stage of the removal of lipoma-
tous lesions was performed under a 7-day antibiotic cover.
A surgical incision was made behind the right ear, along
the right sternocleidomastoid muscle, over the right
clavicle to the zygomatic notch of the sternum in the me-
dian body line. Following the dissection and separation
of the vessels and nerves, lipomatous lesions of 550 g
mass, non-encapsulated, infiltrating and penetrating neck
muscles (the platysma muscle, the sternocleidomastoid
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wanym miejscu. Wykonano drugi etap usuniecia zmian
ttuszczakowatych w 7-dniowej ostonie antybiotykowe;.
Ciecie chirurgiczne przeprowadzono za uchem prawym,
wzdtuz miesnia mostkowo-obojczykowo-sutkowego pra-
wego, nad obojczykiem prawym, dochodzac do wcigcia
jarzmowego mostka w linii posrodkowej ciata. Po odpre-
parowaniu od naczyn i nerwow, wycieto prawie w cato-
$ci z prawej okolicy zausznej, szyjnej i nadobojczykowej
oraz przedniej $ciany klatki piersiowej po stronie prawej
zmiany ttuszczakowate o masie 550 g, pozbawione to-
rebki, ktére naciekaty i penetrowaty miesnie szyi: mie-
sien szeroki szyi, miesien mostkowo-obojczykowo-sut-
kowy, migsnie podgnykowe i nadgnykowe oraz okolice
naczyn szyjnych: tetnicy i zyty szyjnej wspdlnej, tetnicy
twarzowej oraz nerwu podjezykowego. Src’)doperacyjna
utrata krwi okoto 150 ml, niewymagajgca uzupetnienia.
Badanie histopatologiczne wykazato mikroskopowo — /ipo-
ma adultum per magnum. W ranie pooperacyjnej pozo-
stawiono dwa dreny Redona, przez ktore w ciggu tygo-
dnia zbierano tre$¢ surowiczo-krwistg w ilosci od 10 do
100 ml na dobe. W momencie catkowitego zatrzymania
sie wycieku z rany pooperacyjnej dreny usunieto. Okres
pooperacyjny przebiegat bez powiktah gojenia sie rany,
ktéra zagoita sie prawidtowo przez rychtozrost. Chorego
w stanie ogdélnym zadowalajgcym wypisano do domu
w 10. dobie po operacji.

Trzecia hospitalizacja miata miejsce po miesigcu od
drugiego wypisu ze szpitala. W miejscach operowanych
nie stwierdzono nawrotu choroby. Wykonano trzeci etap
wyciecia zmian ttuszczakowatych w 7-dniowej ostonie an-
tybiotykowej. Ciecie po stronie lewej i postepowanie chi-
rurgiczne wykonano analogicznie jak po stronie prawe;j
podczas drugiego etapu operacji. Rodzaj, wyglad i cha-
rakter usunietych zmian byt podobny jak podczas wczes-
niejszych operacji. taczna masa wycietej zmiany wynio-
sta 320 g. Ponownie wykonane badanie histopatologicz-
ne wykazato mikroskopowo /ipoma adultum. Pozostawio-
ne w ranie pooperacyjnej dwa dreny Redona, zbierajgce
tres¢ surowiczo-krwistg w ilosciach od 5 do 100 ml/d.,
utrzymano przez 2 tygodnie, a nastepnie ze wzgledu na
brak wycieku usunieto. W okresie pooperacyjnym rana
goita sie bez powiktan. Chorego w stanie ogélnym do-
brym wypisano ze szpitala w 14. dobie po operaciji.

W okresie 12-miesiecznej obserwacji, czyli 12 mie-
siecy od pierwszej operacji i 7 miesiecy od ostatniej trze-
ciej operacji, stwierdzono, ze usuniecie zmian tfuszcza-
kowatych spowodowato zwigkszenie ruchomosci gtowy
i szyi oraz catkowite ustgpienie trudnosci w oddychaniu
i potykaniu (ryc. 3, 4).

Niestety, mimo znacznego wyciecia licznych mas
ttuszczakowatych, mrowienie, dretwienie, pieczenie, osta-
bienie i znaczna meczliwos$é w obrebie barkéw i konczyn
gornych utrzymywata sie nadal. W chwili obecnej, jak
i w okresach okotooperacyjnych chory uczeszcza na co-
dzienne zajecia rehabilitacyjne i usprawniajgce oraz na
comiesieczne kontrole lekarskie. Dotychczas nie stwier-
dzono nawrotu choroby w miejscach operowanych ani
powiekszania sie zmian ttuszczakowatych zlokalizowa-
nych w innych czesciach ciata.

muscle, the supra and infrahyoid muscles) as well as neck
vessels (the artery and the common cervical vein, the fa-
cial vein) and the sublingual nerve were almost completely
excised from the right retroauricular, cervical and supra-
clavicular region as well as from the anterior wall of the
thoracic cavity. The intraoperational blood loss of approxi-
mately 150 ml did not call for its replacement in the
perioperational period. Histopathological examination re-
vealed microscopically: /ipoma adultum per magnum.
Two Redon drains installed in the postoperative wound
collected 10 to 100 ml daily for a period of one week. Once
the discharge had stopped, the drains were removed from
the postoperative wound. The postoperative uneventful
wound healing period led to primary adhesion. The pa-
tient was discharged home in a generally good condition
10 days after the operation.

The third hospitalisation took place a month after the
second discharge from hospital. There was no recurrence
of the disease in the postoperation sites. The third stage
of the excision of lipomatous lesions was performed
under a 7-day antibiotic cover. The incision and the sur-
gical management on the left side followed the same on
the right side during the second stage of the surgical treat-
ment. The kind, appearance and character of the removed
lesions were similar to that from the previous operations.
The total mass of the excised lesion amounted to 320 g.
A repeat histopathological examination revealed micro-
scopically: ipoma adultum. The two Redon drains placed
in the postoperative wound to collect serosanguineous
contents collected 5 to 100 ml daily and were maintained
for two weeks to be subsequently removed due to lack
of further discharge. The postoperative period was un-
eventful. The patient was discharged from hospital in
a generally good condition 14 days after the operation.

In the course of the 12-month observation, /.e.
12 months from the first operation and 7 months from
the third operation, we stated that the removal of lipoma-
tous lesions had contributed to increased head and neck
motion and complete disappearance of difficulties in
breathing and swallowing (Fig. 3, 4).

Unfortunately, in spite of a substantial excision of
numerous lipomatous masses, formication, numbness,
burning, weakness and marked fatigability in the region
of the shoulders and upper extremities persisted. At
present as well as in the perioperational periods, the pa-
tient has attended rehabilitation and mobilising classes.
Postoperative check-ups take place once a month. Up to
the present no recurrence of the disease has been ob-
served, nor have the lipomatous lesions in other parts of
the body begun to grow.

Discussion

Madelung’s disease known also as Launois-Bensaude
syndrome, is a metabolic disease of unknown etiology,
occurring mainly in middle-aged, alcohol-abusing men.
Some authors speak about the impact of alcohol on ex-
cessive catecholamine ejection affecting lipolysis [10].
Others draw attention to the influence of alcohol on en-
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Rycina 3.
Figure 3.

Dyskusja

Liczna symetryczna ttuszczakowato$é (MSL), znana
réwniez jako tagodna symetryczna ttuszczakowato$é (BSL)
czy tez choroba Madelunga lub zespét Launois-Bensaude
jest chorobg metaboliczng o nieznanej etiologii, wystepu-
jaca gtownie u mezczyzn w Srednim wieku naduzywaja-
cych przewlekle alkoholu. Niektérzy autorzy méwiag o wpty-
wie alkoholu na nadmierny wyrzut katecholamin, oddzia-
tujacych na lipolize [10]. Inni zwracaja uwage na wptyw
alkoholu na zaburzenia enzymatyczne w mitochondriach
oraz zaburzenia funkcjonowania DNA mitochondrialnego:
w miesniach, osrodkowym uktadzie nerwowym, obwodo-
wych wiéknach nerwowych oraz tkankach ttuszczowych,
uszkadzajacego fizjologiczng adrenergiczng lipolize i pro-
wadzgcego w ostatecznosci do niekontrolowanego odkta-
dania sie mas ttuszczowych w réznych czesciach ciata [10-
-14]. Choroba charakteryzuje sie nadmiernym i specyficz-
nym wzrostem, forma i rozmieszczeniem mas tfuszczowych
wokét twarzy, okolicy okotopotylicznej, karku, szyi, barkow,
ramion, grzbietu i konczyn dolnych, ktére umiejscowione
w tych miejscach tworzg pseudoatletyczng sylwetke ciata
[4, 15]. Zmiany rozmieszczajgce sie wokot karku, barkow
i szyi dajg charakterystyczny dla tej jednostki chorobowe;j
wyglad okreslany jako horse collar [15, 16]. Masy ttuszczo-
we nie sg zamkniete w btoniastej torebce, dlatego guz roz-
ktada sie symetrycznie, bez wyraznych granic, bardzo cze-
sto btednie sugerujac otytos¢ prosta [17-19]. Niektorzy au-
torzy klasyfikujg chorobe Madelunga na:

— typ |: charakteryzujacy sie utratg masy ciata oraz roz-
mieszczeniem mas ttuszczakowatych w obrebie gor-
nej czesci ciata i mozliwoscig odkfadania sie tkanki
ttuszczowej w jamach ciata, gtéwnie w $rodpiersiu;

— typ Il: trudniejszy do réznicowania z otytoscig prosta,
a charakteryzujacy sie rozmieszczeniem zmian w ob-
rebie catego ciata bez przenikania do jam ciata oraz
przyrostami masy ciata.

Przynalezno$¢ do danego typu nie wptywa na spo-
s6b postepowania i rokowanie [3, 20]. Rozmieszczenie
i charakter opisanych zmian oraz wyglad i budowa ciata
odpowiadaty sylwetce chorego opisanego przez auto-
réw i klasyfikujg go w Il typie choroby Madelunga.

Choroba Madelunga rozpoczyna sie migedzy 35. a 55.
rokiem zycia i rozwija sie w okresie od kilku miesiecy do

Rycina 4.
Figure 4.

zymatic disturbances in mitochondria as well as distur-
bances in the mitochondrial DNA functioning in muscles,
CNS peripheral nerve fibres as well as adipose tissue
which impairs physiological adrenergic lipolysis leading
ultimately to the uncontrolled deposition of fat masses
in different parts of the body [10-14]. The disease is
characterised by excessive and specific growth, form and
distribution of fat masses around the face, in the
perioccipital region, in the neck, nape, shoulders, arms,
back and lower extremities which gives a pseudoathletic
appearance [4, b]. The lesions located around the neck
contribute to the appearance referred to as the ‘horse
collar’, characteristic of this disease [15, 16]. The fat
masses are not encapsulated in a membranous sac and
thus the tumour spreads symmetrically without having
clearly marked borders, often misleadingly suggesting
simple obesity [17-19]. Some authors distinguish two
types of Madelung’s disease:

— Type 1 — characterised by loss of body mass and
distribution of lipomatous masses in the upper part
of the body, with possible deposition of adipose tis-
sue in body cavities, notably in the mediastinum;

— Type 2 — more difficult to differentiate from simple
obesity and characterised by the distribution of le-
sions throughout the body without penetration into
body cavities and growth of body mass.

The actual type does not affect the method of treat-
ment and the prognosis [3, 20]. The distribution and cha-
racter of the described lesions as well as the appearance
and the body structure of our patient classified him as
having Madelung’s disease Type 2.

Madelung’s disease commences between 35-55 years
of age and develops over a period of several months to
several years [4, 17, 21]. It affects men four times more
frequently than women [22], notably men with a long his-
tory of alcohol abuse which was also the case with our
patient. Literature reports several cases of Madelung’s
disease in women and non-alcohol-abusing men. How-
ever, the majority of cases concerned chronically alco-
hol-abusing males from the Mediterranean basin where
multiple symmetrical lipomatosis affects 1 in 25,000 mal-
es [11]. Apart from excessive, symmetrical deposition of
fat masses in characteristic places which is often mistakenly
interpreted as uncontrolled body mass growth, patients
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kilku lat [4, 17, 21]. Dotyczy 4-krotnie czesciej mezczyzn niz

kobiet [22], szczegolnie tych z przewlektym wywiadem al-

koholowym, co znalazto potwierdzenie takze u opisanego
przez autoréw chorego. W pismiennictwie przedstawiono
kilka przypadkéw wystepowania choroby Madelunga

u kobiet i mezczyzn nienaduzywajgcych alkoholu. Jednak

najwiecej przypadkow choroby odnotowano u mezczyzn

z basenu Morza Sr(’)dziemnego naduzywajacych przewle-

kle alkoholu, gdzie liczne symetryczne zmiany ttuszczako-

wate wystepuja z czestoscig 1/25 000 osobnikéw ptci me-
skiej [11]. Oprécz nadmiernego, symetrycznego odkfada-
nia sie w charakterystycznych miejscach mas ttuszczowych,
co bardzo czesto niestusznie ocenia sie jako niekontrolo-
wane przyrosty masy ciafa, chorzy zgtaszajg nastepujace
dolegliwosci, ktore wystepowaty takze, poza zmianami,

w obrebie stopy u opisanego w niniejszej pracy pacjenta:

1) problemy neurologiczne w konczynach goérnych
i dolnych pod postacig: ostabienia i sktonnosci do
szybkiego meczenia sig, zmniejszenia czucia powierz-
chownego oraz falowego mrowienia i pieczenia
w obrebie konczyn;

2) problemy ze strony autonomicznego systemu nerwo-
wego charakteryzujace sie: zaczerwienieniem twarzy oraz
wczesniej niespotykang skfonnoscia do nadmiernego
pocenia sig i $linotoku, szczegdlnie podczas jedzenia;

3) problemy w obrebie stép pod postacig owrzodzen
po stronie grzbietowej i sktonnoscig do spontanicz-
nych ztaman matych kosci w ich obrebie;

4) inne problemy, z ktorych najwazniejsze to: skoki i duza
amplituda cisnienia tetniczego i przyspieszone tetno,
poczatki astmy, nietolerancja glukozy, zaburzenia zotad-
kowo-jelitowe szczegdlnie w postaci nocnych biegunek.
Zaburzenia neurologiczne o charakterze polineuropatii

w chorobie Madelunga sg spowodowane alkoholowym
uszkodzeniem aksonalnych wtékien nerwowych, prowa-
dzacym do ich demielinizacji i degeneracji. W 1984 roku
Enzi [11, 12] po raz pierwszy wykazat zalezno$¢ pomie-
dzy wystepowaniem polineuropatii i zespotu Launois-
Bensaude. Wykonane badania elektrofizjologiczne u oséb
z chorobg Madelunga wykazaty zmiany w obrebie cen-
tralnego i obwodowego systemu nerwowego. Moleku-
larne badania genetyczne chorych z tg jednostka choro-
bowa dowodzg licznych delecji mitochondrialnego DNA
w migséniach i komérkach ttuszczowych [10, 11, 23].
Uwaza sig, ze dolegliwosci neurologiczne stanowig pierw-
sze objawy choroby, zanim ujawnig sie zmiany o charak-
terze ttuszczakowatym [11, 12, 24]. Znalazto to potwier-
dzenie w przypadku opisanym przez autorow, gdyz do-
legliwosci neurologiczne o charakterze mrowien, dre-
twien w obrebie konczyn gornych wystepowaty u cho-
rego od 20 lat, a wigec 14 lat wczes$niej zanim pojawity sie
zmiany ttuszczakowate.

Nadmierny rozrost mas ttuszczowych w okolicy szyi
powoduje trudnosci w jej poruszaniu, a takze, i moze
przede wszystkim, trudnosci w oddychaniu i potykaniu
[17, 25]. To te dolegliwosci, poza wygladem estetycznym,
sktaniajg chorych do zgtoszenia sie do szpitala.

Wyniki badan biochemicznych krwi, wartos¢ glikemii,
proteinogram, lipidogram sg najczesciej w granicach nor-

report the following complaints which, with the exception

of changes in the foot, were also found in our patient:

1) neurological problems in the upper and lower ex-
tremities, in the form of weakening and increased fa-
tigability, diminished superficial sensitivity as well as
wave-like formication and burning in the extremities;

2) problems on the part of the autonomic nervous sys-
tem manifesting as redness of the face and previously
unrecorded propensity to excessive perspiration and
sialorrhea, particularly while eating;

3) problems in the foot, in the form of ulceration of the
dorsal side of the foot and a propensity in spontane-
ous fractures of the small bones of the foot;

4) other attention-deserving problems, including pres-
sure spikes and a wide amplitude of arterial blood
pressure, elevated pulse, beginnings of asthma, glu-
cose intolerance, gastrointestinal disturbances, par-
ticularly in the form of nocturnal diarrhea.
Neurological disturbances in the form of polyneur-

opathy in Madelung’s disease are due to alcoholic im-
pairment of axonal nerve fibres leading to their
demyelinisation and degeneration. In 1984, Enzi [11, 12]
first confirmed the existence of dependence between the
development of polyneuropathy and Launois-Bensaude
syndrome. The electrophysiological examination per-
formed in patients with Madelung’s disease showed
changes within the central and peripheral nervous system.
Molecular genetic examinations of patients with this dis-
ease testify to numerous deletions of mitochondrial DNA
in muscles and adipose tissue [10, 11, 23]. Neurological
ailments are believed to represent the initial symptoms
and precede changes of lipomatous character [11, 12, 24].
This seems to be confirmed by our findings in the pa-
tient described as he has been suffering from neurologi-
cal symptoms in the form of formication and numbness
in the upper extremities for 20 years which means that
they must have developed 14 years before the appear-
ance of lipomatous lesions.

Excessive growth and spread of fat masses in the re-
gion of the neck produces difficulties in moving the neck as
well as, and notably so, difficulties in swallowing and breath-
ing [17, 25]. Apart from the aesthetic aspects, it is these
changes that make the patient seek medical assistance.

Biochemical blood examinations, level of glycemia,
proteinogram, lipidogram are usually within the normal
limits which was also the case with our patient. The li-
terature reports few cases of Madelung’s disease asso-
ciated with hyperlipoproteinemia, hyperuricemia, diabe-
tes, liver disorders [16, 27, 28].

Madelung’s disease should be differentiated from the
following diseases: hereditary Familial Multiple Lipoma-
tosis (FML), simple obesity, poststeroid obesity and
sarcolipoma.

The differentiation of Madelung’s disease from simple
obesity and poststeroid obesity is based primarily on the
properly elicited case history and properly performed
physical examination [29]. In the case of sarcolipoma,
magnetic resonance and thin-needle aspiration biopsy
allow to make the correct diagnosis [6, 31, 32].
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Tabela I. R6znicowanie FML z MSL

Table I. FML and MSL differentiation [29, 30]

FML

MSL

Wiek wystapienia pierwszych objawoéw i zmian tluszczakowatych
Age of appearance of first symptoms of lipomatous lesions

Okoto 30. roku zycia
Approximately 30 years of age

Miedzy 35.-55. rokiem zycia
Between 35 and 55 years of age

Ple¢ Mezczyzna:kobieta = 2:1 Mezczyzna:kobieta = 4:1

Sex Man:woman = 2:1 Man:woman = 4 : 1
Dziedziczenie Autosomalne dominujace, zawsze uwarunkowane genetycznie Nieuwarunkowane genetycznie
Heredity Autosomal dominant, always genetically conditioned Not genetically conditioned

Lokalizacja zmian
Location of lesions

Przedramiona, podudzia, szyja, barki
Forearms, legs, neck, shoulders

Szyja, glowa, kark, barki, grzbiet, klatka piersiowa
Neck, head, nape, shoulders, back, thorax

Charakterystyka guza

Otorbiony, ruchomy w stosunku do podfoza, dobrze ograniczony

Nieotorbiony, nieruchomy lub trudno przesuwalny,

Tumour characteristics

Encapsulated, mobile in relation to the substrate, well limited

nieograniczony, nacieka tkanki i struktury sasiadujace:
migsnie, naczynia, nerwy

Non-encapsulated, fixed or hardly mobile, unrestricted,
infiltrating adjacent tissues and structures: muscles,
vessels, nerves

Nieznane
Not known

Uwarunkowania $rodowiskowe
Environmental conditions

Przewlekie naduzywanie alkoholu
Chronic alcohol abuse

my, co znalazto potwierdzenie takze u opisanego przez
autoréw chorego. W pismiennictwie mozna znalez¢ nie-
liczne przypadki powigzania choroby Madelunga z hiper-
lipoproteinemig, hipotyreoza, hiperurykemia, cukrzyca
czy chorobami watroby [26-28].

Chorobe Madelunga nalezy réznicowac z nastepuja-
cymi jednostkami chorobowymi: wrodzong rodzinnag
mnoga ttuszczakowatoscia (FML), otytosScig prosta, oty-
toscig posteroidowa i miesakottuszczakiem. Réznicowa-
nie FML z MSL przedstawiono w tabeli | [29, 30]:

Réznicowanie choroby Madelunga z otytoscig prosta
i posteroidowym ottuszczeniem opiera si¢ gtownie na
podstawie prawidfowo i rzetelnie wykonanych badan
podmiotowego i przedmiotowego [29]. W przypadku
miesakotfuszczaka rezonans magnetyczny oraz biopsja
aspiracyjna cienkoigtowa pozwalajg ustali¢ prawidtowe
rozpoznanie [6, 31, 32].

Jedynym, chociaz nie zawsze catkowicie skutecznym,
a bardzo czesto wytacznie paliatywnym sposobem le-
czenia choroby Madelunga jest chirurgiczne wyciecie
zmian, a w przypadkach matych ttuszczakéw lub u cho-
rych z obcigzeniami kardiologiczno-anestezjologicznymi
(ASA IV) metodg z wyboru jest odsysanie ttuszczu [6,
33-35]. Jednak mimo stosowanego leczenia nawroty
choroby sg dos¢ powszechne [35].

W wiekszosci przypadkéw, takze i w opisywanym, chi-
rurgiczna interwencja byfta skomplikowana, gtéwnie ze
wzgledu na brak otorebkowania zmiany ttuszczakowatej,
jak réwniez z powodu braku wyraznej granicy miedzy masa
tluszczakowatg a poszczegdlnymi tkankami i strukturami
w jej otoczeniu. Innym utrudniajgcym problemem, decy-
dujacym o skutecznosci operacji, jest zbyt pozne zgtasza-
nie sie chorych do szpitala. Sprawia to, ze zmiany tfusz-
czakowate sg zaawansowane, penetrujg i naciekajg sasia-
dujgce struktury i tkanki oraz obejmujg coraz wigkszy ob-
szar ciafa. Usuwane masy ttuszczowe sg dobrze, a w nie-
ktérych miejscach i odcinkach bardzo dobrze unaczynio-
ne, majg kolor wisniowoczerwony i gumowa konsysten-
cje. Okolice gtowy i szyi sg pierwotnym miejscem ich roz-

The only, though not always fully effective and fre-
quently only palliative, method of treating Madelungs
disease is a surgical excision of the lesions and in the
case of small lipomas and in patients with cardiological
and anesthesiological load (ASA IV) liposuction is the
treatment of choice [6, 33-35]. However, recurrences of
the disease are fairly common irrespective of the applied
treatment [35].

In the majority of cases, like in ours, surgical inter-
vention was complicated, primarily due to lack of encap-
sulation of the lipomatous lesions as well as lack of
a clearly marked border between the lipomatous mass
and individual tissues and structures in its environment.
The fact that patients seek hospital assistance at a too
late a stage constitutes yet another problem which di-
minishes the effectiveness of the operation. Lipomatous
lesions are then more advanced, penetrating and infil-
trating the adjacent structures and tissues as well as cov-
ering an ever more extensive body area. The fat masses
removed are well, and in some places very well, vascu-
larized, cherry-red in colour and gum-like in substance.
The regions of the head and the neck are the primary
place of their development and distribution. From here
they spread continuously to the back, shoulders and trunk
[3, 11, 36]. Lipomatous lesions in Madelung's disease are
better vascularized than in the case of ordinary lipomas
of body integuments which leads, together with the con-
siderable size of the tumour, to long-persisting serosan-
guineous discharge from the operation sites in the late
postoperative period [23]. In our case, the discharge con-
tinued for a month, a week and 2 week, respectively, fol-
lowing the operations performed. We consider a proper,
long-maintained, non-obstructed drainage a very impor-
tant procedure which should be given particular atten-
tion, especially on the surgical removal of lipomatous
lesions of a substantial size.

The application in Madelung’s disease of liposuction
with or without the use of ultrasonographic techniques
should be reserved for patients with small lipomatous le-
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woju i rozmieszczenia, skad nastepnie przechodzg przez
ciggfos¢ na grzbiet, barki i tutow [3, 11, 36]. Zmiany ttusz-
czakowate w chorobie Madelunga sg bardziej unaczynio-
ne niz to ma miejsce w przypadku zwyktych ttuszczakéw
powtok ciatfa, co z kolei w potaczeniu ze znaczng wielko-
$cig guza prowadzi w pozniejszym okresie pooperacyj-
nym do utrzymujacych sie przez dtugi okres wyciekdw
tresci surowiczo-krwistej z okolic operowanych [23].
W opisywanym przypadku wyciek tresci utrzymywat sie
odpowiednio miesigc, tydzien i 2 tygodnie po kolejno wy-
konanych operacjach. Autorzy uwazajg, ze prawidtowy
i dtugo utrzymywany drozny drenaz jest bardzo wazng pro-
cedurg, na ktérag nalezy zwrdci¢ uwage, szczegolnie przy
chirurgicznym wycieciu zmian ttuszczakowatych znacz-
nych rozmiarow.

W chorobie Madelunga odsysanie ttuszczu z uzyciem
technik ultrasonograficznych lub bez nich stosuje sie
u chorych z matymi zmianami ttuszczakowatymi i/lub
z towarzyszacymi obcigzeniami kardiologiczno-anestezjo-
logicznymi. Zwolennicy tych metod zwracajg uwage na
wiekszg precyzje i delikatno$¢ postepowania, bezpieczen-
stwo, zmniejszenie $rod- i pooperacyjnego krwawienia
oraz skrécenie czasu operacji [33]. Jednak nalezy pamieg-
tac, ze zadna z metod nie powoduje catkowitego usunie-
cia zmian tfuszczakowatych. W piémiennictwie opisano
jeden przypadek zezto$liwienia pozostawionych zmian
ttuszczakowatych [36].

Wybor rodzaju operacji w gtéwnej mierze zalezy od roz-
legtosci i intensywnosci zmian ttuszczakowatych oraz stanu
zdrowia chorego. Nalezy jednak stwierdzi¢, ze bez wzgledu
na wybor metody nawroty choroby sag jednakowo czeste,
a leczenie ma charakter jedynie paliatywny [6, 33-35]. Jed-
nakze w chwili obecnej sg to jedyne sposoby terapii oséb
z chorobg Madelunga, majace gtéwnie na celu usprawnie-
nie, zwigkszenie ruchomosci gfowy i szyi, jak rowniez catko-
wite przywrocenie prawidtowego oddychania i potykania.

Dane z piSmiennictwa dowodzg mozliwos$ci nawrotu
choroby w krétkim okresie po wykonanych operacjach.
Do dnia dzisiejszego u opisywanego przez autoréw cho-
rego nie stwierdzono nawrotu choroby. Jednak ze wzgle-
du na krotki okres obserwaciji, czyli 12 miesiecy od pierw-
szej i 7 miesiecy od ostatniej trzeciej operacji, nie mozna
whnioskowaé o mozliwosciach, czasie i szybkosci nawrotu
choroby w przysztosci.

Nalezy pamietaé, ze poza paliatywnym, chirurgicznym
leczeniem operacyjnym, ktérego celem jest poprawie-
nie komfortu zycia pacjenta oraz czesciowe lub catkowi-
te ustgpienie dolegliwosci o charakterze dyspnoe i dys-
fagii, istnieje takze potrzeba i konieczno$¢ nie dopusz-
czenia do dalszego rozwoju choroby. W tym celu nalezy
zaleci¢ choremu: catkowity zakaz spozywania napojéw
alkoholowych, zmniejszenie masy ciata, a w przypadkach
utrzymujacych sie zaburzen ze strony gornych drég od-
dechowych o charakterze obturacyjnym zalecane jest
stosowanie lekéw sympatykomimetycznych o wybiér-
czym dziataniu pobudzajgcym receptory 8, w oskrzelach
(Salbutamol sulphate 2 mg co 8 godz.) [37].

W opisywanym w niniejszej pracy przypadku choroby
Madelunga autorzy chcieli zwroci¢é uwage na trudnosci

sions and/or accompanying cardiological anesthesiological
load. Advocates of these methods emphasise the greater
precision and delicacy of the procedure, safety, reduction
of intra and post-operative bleeding and shortening of the
operation time [33]. We should, however, remember that
none of the methods leads to a complete removal of li-
pomatous lesions. The literature reports one case of
a malignant transformation of lipomatous lesions left [36].

The choice of the surgical procedure depends to a large
extent on the size and intensity of lipomatous lesions and
the overall condition of the patient’s health. Yet, irrespec-
tive of the selected procedure, recurrences of the disease
are equally frequent and the treatment is of purely pallia-
tive character [6, 33-35]. For the time being, these are,
however, the only available methods of treating patients
with Madelung’s disease and they aim mainly to improve
the motion of the head and the neck as well as to fully
restore proper breathing and swallowing.

The literature confirms the possibility of the disease
recurrences within a short time following the operations
performed. Till today, there has been no recurrence of
the disease in our patient. However, due to the short ob-
servation period, /.e. 12 months from the first and 7 months
from the last, third operation, we cannot formulate final
conclusions as regards possible time of the recurrence of
the disease.

It should be kept in mind that apart from the pallia-
tive, surgical treatment the aim of which is to improve
the patient’s comfort of life and partial or complete elimi-
nation of the ailments in the form of dyspnoe and dys-
phagia, there is also a need and a necessity to prevent
further development of the disease. To this end, the pa-
tient should be banned alcohol consumption and should
reduce his body mass. In the case of persistent obstruc-
tive disorders on the part of the upper respiratory tract it
is advisable to administer symathicomimetics of selec-
tive action stimulating S,-receptors in the bronchi
(Salbutamol sulphate 2 mg every 8 h) [37].

In our case of the patient with Madelung'’s disease, we
wanted to draw attention to diagnostic difficulties result-
ing from the rare occurrence of the disease as well as to
the influence of the type, character, location and exten-
sion of the lesion on the treatment possibilities and diffi-
culties. We believe that in spite of the many yet unex-
plained questions concerning the Launois-Bensaude syn-
drome, the patient with MSL presented by our team as
well as the current review of literature concerning
Madelung’s disease, will contribute to better knowledge
and understanding of the principles of the treatment and
clinical problems encountered in patients with this spo-
radically occurring and not yet fully recognised disease.

diagnostyczne, wynikajace z rzadkiego wystepowania tej
jednostki chorobowej, jak rowniez na mozliwosci i trud-
nosci lecznicze wynikajgce ze wzgledu na rodzaj, charak-
ter, umiejscowienie i rozlegto$¢ zmian. Autorzy majg na-

121



122

Adam Wiszniewski ef al.
Madelung’s disease — case report and literature review

Polish Surgery 2004, 6, 2

dzieje, ze mimo wielu jeszcze niewyjasnionych kwestii
dotyczacych zespotu Launois-Bensaude, opisany chory
zliczng symetryczna ttuszczakowatosciag oraz przedstawio-
ny aktualny przeglad pismiennictwa dotyczacy choroby
Madelunga, pozwolg przyblizy¢ i doktadniej zapoznac sie
z zasadami postepowania i problemami klinicznymi spo-
tykanymi u pacjentéw z tg sporadycznie wystepujaca i jesz-
cze nie do konca poznang jednostkg chorobowa.
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