Choroha Madelunga — opis przypadku
| przeglad pismiennictwa

Madelung’s disease — case report and literature review

STRESZCZENIE

Choroba Madelunga w pismiennictwie wystepuje pod zamiennymi nazwami, takimi jak: mno-
ga symetryczna tfuszczakowato$¢ (MSL), tagodna symetryczna tluszczakowato$¢ (BSL)
oraz zespot Launois-Bensaude’a. Charakteryzuje sie ona nagromadzeniem symetrycznych,
nieotorebkowanych mas tfuszczowych gtownie w okolicy gtowy i szyi, ktore w skrajnych
przypadkach moga powodowac uczucie dusznoscii dysfagie. Etiologia choroby nie jest do
konca znana; najczesciej wystepuje ona u mezczyzn rasy biatej, pomigdzy 30. a 60. rokiem
zycia, naduzywajacych alkohol. Chorobe Madelunga nalezy réznicowac z chorobg Cushinga
i otytoscig prosta, a takze torbielami szyi, schorzenia gruczotow slinowych, rakiem tarczy-
cy, biataczkg oraz migsakiem tkanek migkkich. Leczenia MSL polega na wieloetapowym
operacyjnym usuwaniu mas ttuszczowych. Z mniejszym efektem stosowac¢ mozna takze
liposukcje oraz terapie ozonowa. Ze wzgledu na odrastanie mas ttuszczowych leczenie
chirurgiczne moze nie dawac trwatych efektow kosmetycznych, a jedynie na krotki okres
czasu poprawiac ogolny komfort zycia pacjenta. (Forum Zaburzeri Metabolicznych 2012,
tom 3, nr 4, 147-153)

Stowa kluczowe: choroba Madelunga, ttuszczakowatos¢, otylosé

ABSTRACT

Madelung’s disease in literature is known also as a multiple symmetrical lipomatosis (MSL),
benign symmetrical lipomatosis (BSL) or Launois-Bensaude’a syndrome. It is characteri-
zed by non-encapsulated fatty masses developing symmetrically, mainly in the region of
the head and neck. In extreme cases it might leads to difficulties in breathing and dyspha-
gia. Multiple symmetrical lipomatosis etiology is not clearly known. It occurs mainly in the
population of white males, aged 30 to 60 years, chronically abusing alcohol. Madelung’s
disease should be differentiate with Cushing syndrome, simple obesity, cysts of the neck,
salivary glands disorder, thyroid gland cancers, leukemia and soft tissues sarcoma. Its tre-
atment is based on multi stages surgical debulking of fat masses. Liposuction and ozone
therapy are also used, though they are not so fully effective. The recurrence of the disease
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»» Choroba Madelunga
charakteryzuje sie
nagromadzeniem
nieotorebkowanych mas
tluszczowych gtownie
w gornej czesci tutowia,
najczesciej w okolicy
glowy, szyi, karku

oraz ramion 44
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is often and treatment applies frequent, repetitions. Surgical procedures improves live com-
fort of the patient only for short period of time. (Forum Zaburzen Metabolicznych 2012,

vol. 3, nr 4, 147-153)

Key words: Madelung’s disease, lipomatosis, obesity

WSTEP

Choroba Madelunga w piSmiennictwie wy-
stepuje pod zamiennymi nazwami takimi
jak: mnoga symetryczna tluszczakowatos$¢
(MSL, multiple symmetrical lipomatosis),
lagodna symetryczna tluszczakowatosé
(BSL, bening symmetrical lipomatosis) oraz
zespol Launois-Bensaude’a [1, 2]. Po raz
pierwszy MSL zostata opisana w 1846 roku
przez Benjamina Brodiego [3]. W roku 1888
roku Otto Madelung przedstawit 35 przy-
padkéw tej choroby [4]. W 1898 roku Lau-
nois i Bensaude opisali kolejne 30 przypad-
kéw pacjentéw z nadmiernym rozrostem
tkanki tluszczowej w okolicy karku, grzbie-
tu, szyi oraz barkéw. Nowo poznanej jedno-
stce chorobowej nadano nazwe¢ choroby
Madelunga lub tez zesp6étu Launois-
-Bensaude’a[5]. Od tego czasu do konca 2002
roku w piSmiennictwie, przedstawiono oko-
to 300 doniesiei naukowych opisujacych
pacjentow z tym schorzeniem. Mnoga syme-
tryczna thuszczakowatoSc to rzadko wystepu-
jaca jednostka chorobowa o podlozu meta-
bolicznym oraz nie do kofica wyjasnione;j
etiologii. Postuluje si¢, ze jednym z gtow-
nych czynnikéw patogenetycznych moze by¢
spozywanie alkoholu w duzych iloSciach.
Jednocze$nie zaprzestanie stosowania tej
uzywki nie ma wplywu na dalszy rozw6j cho-
roby i jej ewentualne ustapienie. Nalezy
zwroci¢ uwage na wplyw, jaki wywiera alko-
hol na zaburzenia fizjologicznych proceséw
enzymatycznych zachodzacych w mitochon-
driach. Jego nadmierne spozycie uposledza
adrenergiczna lipolize iw ostateczno$ci moze
prowadzi¢ do niekontrolowanego odktada-
nia si¢ mas ttuszczowych w réznych czgsciach

ciata [6]. Rozwazajac etiologiec MSL, nalezy
wziaé rowniez pod uwage podtoze genetycz-
ne, a takze stosowana w przesztosci steroido-
terapi¢. Patologiczny rozrost mas thuszczo-
wych jest zwigzany nie tyle z przerostem ko-
morek thuszczowych, ale przede wszystkim ze
wzrostem ich liczby [7, 8].

Choroba Madelunga charakteryzuje si¢ na-
gromadzeniem nieotorebkowanych mas
thuszczowych gléwnie w gérnej czesci tuto-
wia, najczesciej w okolicy glowy, szyi, karku
oraz ramion [9, 10].

Niektorzy autorzy dokonali podziatu Choro-
by Madelunga na dwa podtypy:

— typ I charakteryzujacy si¢ utratag masy
ciata oraz rozmieszczeniem mas ttusz-
czakowatych w obrebie gérnej czeéci cia-
ta z mozliwoscig odktadania si¢ tkanki
thuszczowej wewnatrz jam ciala, gtéwnie
w §rodpiersiu;

typ II trudniejszy do réznicowania z oty-
loscig prosta. Charakteryzuje si¢ roz-
mieszczeniem zmian thuszczowych w ob-
rebie catego ciata ze wspottowarzysza-
cym catkowitym przyrostem jego masy.
Przynalezno$¢ do danego podtypu nie wply-
wa na sposob postgpowania i rokowanie
[11]. Choroba Madelunga ma charakter
postepujacy. Po dtuzszym okresie trwania
choroby moze dojs¢ do ucisku patologiczne;j
tkanki tluszczowej na przednia Sciang gar-
dta, krtan, tchawicg lub przetyk. W skrajnych
przypadkach moze to doprowadzi¢ do uci-
sku na nerw krtaniowy wsteczny ze wspotto-
warzyszaca silnie nasilona dusznoscia [12].
Sylwetka chorego przyjmuje charaktery-
styczny atletyczny wyglad z bardzo mocno
rozbudowang gorna potowa ciata, aczkol-
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Tabela 1

Poréwnanie wrodzonej rodzinnej mnogiej ttuszczakowatosci (FML) zmnoga
symetryczna ttuszczakowatoscia (MSL)

FML MSL
Wiek wystgpienia pierwszych ok. 30. rz. 35.-55. rz.
objawow i zmian tluszczakowatych M:K=2:1 M:K=4:1

Dziedziczenie

Autosomalne dominujace,
zawsze uwarunkowane

Nieuwarunkowane
genetycznie

Katarzyna Musialik,
Pawet Bogdanski,

Marta Nawrocka
Choroba Madelunga

— opis przypadku

i przeglad pi$miennictwa

Lokalizacja zmian

Charakterystyka guza

genetycznie

Przedramiona, podudzia,
szyja, barki

Otorbiony, ruchomy w stosunku
do podtoza, dobrze

Szyja, glowa, kark, barki,
grzbiet, klatka piersiowa

Nieotorbiony, nieruchomy
lub trudno przesuwalny,

Uwarunkowania sSrodowiskowe

wiek pojedyncze masy tluszczowe moga
wystepowac takze w obrebie brzucha i ud.
Patognomonicznym elementem MSL jest
obraz tak zwanego ,.konskiego chomata”
(horse collar), czyli symetrycznie rozmiesz-
czonych mas thuszczowych wokoét szyi [13].
W chorobie Madelunga mozna obserwo-
wac takze zaburzenia neurologiczne o cha-
rakterze polineuropatii. Moga by¢ one spo-
wodowane poalkoholowa demielinizacja
i degeneracja aksonalnych wtékien nerwo-
wych [14].

Schorzenie to dotyka gldwnie mezczyzn,
rasy biatej, najczeSciej pomiedzy 30. a 60.
rokiem zycia [15, 16]. Stosunkowo czgsto
wspottowarzyszacymi zaburzeniami w MSL
sa cukrzyca, marsko$¢ watroby, polineuro-
patia, niedoczynno§¢ tarczycy, anemia ma-
krocytarna, a takze padaczka, rzadziej wy-
stgpuja nowotwory ztosliwe nosogardzieli
i przetyku [17, 18].

W przypadku diagnostyki réznicowej nale-
zy wzia¢ pod uwage w pierwszej kolejnosci:
chorobe Cushinga i otyto$¢ prosta, a nastep-
nie takze torbiele szyi, schorzenia gruczotow
Slinowych, raka tarczycy, biataczke oraz mie-
saka tkanek migkkich [19]. Najwigcej pro-
bleméw diagnostycznych nastrecza, zrdzni-
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ograniczony nieograniczony, nacieka
tkanki i struktury sgsiadujgce:

migsnie, naczynia, nerwy

Nieznane Dtugotrwate naduzywanie

alkoholu

cowanie MSL z wrodzona rodzinng mnoga
tluszczakowatosScig (FML, familial multiple
lipomatosis). Diagnostyke poréwnawcza
obydwoch jednostek chorobowych przed-
stawiono w tabeli 1 [20].

Leczenie choroby jest uciazliwe, brakuje
jednoznacznych wytycznych w stosunku do
metod stosowanej terapii. Jedyna w miare
satysfakcjonujaca metoda postepowania
jest leczenie operacyjne, po ktérym nieste-
ty czgsto obserwuje si¢ nawroty [21]. Ze
wzgledu na ponowne narastanie mas ttusz-
czowych efekty operacji czesto nie sg zada-
walajace i nie daja dlugotrwatych efektow
[22]. Oprécz standardowego postepowania
chirurgicznego mozna stosowac takze lipo-
sukcje [23]. Metoda ta ma swoich licznych
zwolennikow. Twierdza oni, ze jest ona
znacznie mniej obciazajaca dla pacjenta,
wystepuje zmniejszone ryzyko §réd- oraz
pooperacyjnego krwawienia, a podczas jej
wykonywania dochodzi do ograniczenia
traumatyzacji okolicznych tkanek. W pi-
Smiennictwie istnieja jednak doniesienia
dotyczace transformacji w proces nowotwo-
rowy tagodnych resztek tkanek, pozostatych
po liposukcji [24]. Prowadzone sg takze ba-
dania nad wpltywem terapii ozonowej na sku-

»» MSL nalezy
rdznicowac

z chorobg Cushinga,
otytoscig prosta,
torbielami szyi,
schorzeniami gruczotow
Slinowych, rakiem
tarczycy, biataczka

oraz migsakiem

tkanek migkkich 44

»» Leczenie choroby
Madelunga opiera sie
gtdwnie na postepowaniu
operacyjnym, po ktorym
niestety czesto
obserwuje sie nawroty 44
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Rycina 1. Pacjent z chorobg Madelunga — zdjecie z przodu

piska tkanki thuszczowej [25]. Ani leczenie
dietetyczne, ani terapia manualna pod po-
stacia masazu nie przynosza pozadanego
efektu. Zmiany o charakterze nieotorebko-
wanych mas ttuszczowych nie cofaja si¢ na-
wet podczas intensywnej chemio- lub radio-
terapii oraz u pacjentéw z zaawansowana
kacheksja, w przebiegu choroby nowotworo-
wej [26-28].

OPIS PRZYPADKU

Chory PP, lat 44, przyjety do kliniki z podej-
rzeniem choroby Medelunga. W 2010 roku
P.P zaobserwowat stopniowe powigkszanie
si¢ obwodu szyi z jednoczesnym pojawie-
niem si¢ ,,niebolesnych guzéw” poczatkowo
tylko w okolicy przyusznej. W ciagu nastep-
nych kilku miesigcy podobne zmiany poja-
wily si¢ rowniez w okolicy szyi oraz goérnej
potowy klatki piersiowej. Systematycznie
wystepujace liczne guzy i guzki stopniowo
zwigkszaly swoje rozmiary. Mialy one cha-
rakter niebolesny, byly nieprzesuwalne

wzgledem podtoza, nie towarzyszyly im tez

zadne zmiany w kolorze ani uciepleniu po-
krywajacej je skory. Pacjent nie zglaszal wy-
stgpowania objawoéw ogolnych, takich jak:
utrata masy ciala, ostabienie czy nocne poty.
Ze wzgledu na systematyczne pojawianie si¢
kolejnych guzowatych mas w listopadzie
2011 roku pobrano do badania histopatolo-
gicznego fragment tkanki z lewej okolicy
przyusznej. Rozpoznano dojrzala, dobrze
zorganizowana tkanke tluszczowa, bez
wspottowarzyszacych cech zapalenia ani
rozrostu o charakterze nowotworowym. Co
nietypowe dla choroby Madelunga, pacjent
nie podawatw wywiadzie naduzywania alko-
holu. Bardzo sporadycznie przyjmowal oko-
10 40 g etanolu, przez wiele lat palit duza licz-
be¢ papieroséw (przestat w momencie wysta-
pienia pierwszych objaw6éw chorobowych),
nie zazywat innych §rodkéw odurzajacych
ani psychoaktywnych. Nigdy wcze$niej nie
leczytsie z powodu zadnych choréb przewle-
klych, nie byt tez poddawany jakimkolwiek
zabiegom chirurgicznym.

W styczniu 2012 roku doszto do zaostrzenia
przebiegu choroby. Pacjent zaczal zgtaszac
wystepujace w obregbie zmian ttuszczakowa-
tych silne dolegliwosci bélowe (prawdopo-
dobnie na skutek ucisku patologicznych mas
na przebiegajace nerwy) (ryc. 1, 2). Okreso-
wo pojawiala si¢ dusznos¢, wystepujaca row-
niez w spoczynku. Ze wzgledu na mecha-
niczne ograniczenie ruchomosci w stawach
barkowych oraz odcinku szyjnym kregostu-
pa chory nie byl w stanie swobodnie poru-
szaé konczynami gérnymi (ryc. 3, 4). Pierw-
sza hospitalizacja pacjenta miata miejsce na
oddziale internistycznym w rodzinnej miej-
scowosci chorego, gdzie wysunigto przy-
puszczenie rozpoznania MSL. Wyniki wy-
konanych wowczas RTG klatki piersiowej,
USG jamy brzusznej oraz USG Doppler tet-
nic szyjnych i kregowych nie wykazaly istnie-
nia zadnych innych patologii mogacych wska-
zywaé na przyczyne nieprawidtowego rozro-
stumas thuszczowych. Chory zostat skierowa-
ny do Katedry i Kliniki Chor6b Wewnetrz-
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nych, Zaburzefi Metabolicznych i NadciSnie-
nia Tetniczego Uniwersytetu Medycznego
w Poznaniu w celu dalszej diagnostyki oraz
wdrozenia odpowiedniej terapii.

Podczas pobytu na oddziale wykonane ruty-
nowo badania laboratoryjne (morfologia
krwi obwodowej, OB, hsCRP [high-sensitivi-
ty C-reactive protein], bilirubina, elektrolity,
badanie ogélne moczu), ktdrych wyniki nie
wykazaty zadnych odchylen od normy.
Stwierdzono typowe dla choroby Madelun-
ga zaburzenia profilu lipidowego pod posta-
cia hipertriglicerydemii, nieznacznie pod-
wyzszone wartosci transamianz, GGTP
(Gamma-glutamylotranspeptydazy) oraz
kwasu moczowego. Chory okresowo zgtaszat
silne dolegliwoSci bolowe w obrebie szyi oraz
gbrnej polowie klatki piersiowej oraz stop-
niowo narastajaca dusznos¢; nie prezento-
wat innych objawéw klinicznych mogacych
wspottowarzyszy¢ MSL, takich jak: obfity
Slinotok, zaczerwienie twarzy, intensywne
poty wystepujace gtéwnie podczas spozywa-
nia positkéw, zaburzenia zotadkowo-jelito-
we o charakterze pojawiajacych si¢ w godzi-
nach nocnych biegunek.

Wynik zleconego rezonansu magnetyczne-
go glowy i szyi nie potwierdzit ucisku mas
ttuszczowych na drogi oddechowe, ktdry
moglby stanowi€ przyczyne trudno$ci w od-
dychaniu. W obrebie samego mozgowia nie
obserwowano zmian patologicznych. Kon-
sultacja neurologiczna nie wykazata istot-
nych zaburzen ani tez innych ubytkéw neu-
rologicznych. W USG tkanek mi¢kkich
stwierdzono zmiany miazdzycowe w obregbie
naczyf szyjnych oraz symetryczne struktury
o thuszczowej echogennosci, nie zaobserwo-
wano limfadenopatii szyjnej. Rezonans ma-
gnetyczny nie wykazal obecnosci mas thusz-
czowych w obrebie jamy otrzewnej czy tez
potozonych pozaotrzewnowo. W celu wyja-
$nienia przyczyn duszno$ci pacjenta konsul-
towano laryngologicznie. Rozpoznano
skrzywienie przegrody nosa po stronie pra-
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Rycina 2. Pacjent z chorobg Madelunga — zdjecie z tytu

Rycina 3. Pacjent z chorobg Madelunga — zdjgcie prawego boku
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Rycina 4. Pacjent z chorobg Madelunga — zdjecie lewego boku

»» Terapia

MSL wymaga
kompleksowego
Zaangazowania,
uwzgledniajacego
zarowno postepowanie
chirurgiczne,
internistyczne,

jaki wsparcie
psychologiczne 44
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wej z zachowang prawidtowa ruchomoscia
strun gltosowych i szeroka szpara glosni.

Podczas pobytu w klinice pacjent pozostawat
pod stat opieka psychologiczng. Obserwo-
wano u niego okresowo pojawiajace si¢ ob-
nizenie nastroju zwiazane z defektem ko-
smetycznym wywotanym odktadaniem si¢
patologicznych mas tluszczowych. Choremu
udzielono porad dotyczacych prawidtowego
postrzegania wtasnego ciata oraz majacych
na celu poprawe¢ wlasnej samooceny. Ze
wzgledu na nieprawidtowy profil lipidowy,
obecnos$¢ zmian miazdzycowych w naczy-
niach szyjnych oraz potencjale ryzyko roz-
woju choroby niedokrwiennej serca wdrozo-
no terapi¢ hipolipemizujaca [29]. Po po-
twierdzeniu ostatecznego rozpoznania cho-
roby Madelunga i wykluczeniu bezposred-
niego stanu zagrozenia zycia wywotanego
uciskiem krtani lub tchawicy przez patogno-
moniczne w tej jednostce chorobowej guzy

tluszczowe, chorego skierowano na leczenie

operacyjne. Postepowanie chirurgiczne

miato za zadanie zmniejszenie dolegliwoSci
boélowych, poprawienie ruchomo$ci w obre-
bie stawow koficzyn gérnych oraz polepsze-
nie ogdlnego komfortu zycia pacjenta. Pa-
cjent P.P. opuscit klinike po weze$niejszym
ustaleniu terminu konsultacji u chirurga pla-
stycznego w celu przeprowadzenia w najbliz-
szym okresie czasu liposukcji oraz czescio-

wej redukcji patologicznych mas.

PODSUMOWANIE

Jako rzadkie schorzenie metaboliczne, MSL
wymaga kompleksowej terapii uwzglednia-
jacej postgpowanie chirurgiczne, interni-
styczne oraz wsparcie psychologiczne. Nie-
zwykle wazne wydaje si¢ wczesne zapropo-
nowanie pacjentowi nowoczesnych oraz

skutecznych metod terapii.
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