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Enfermedad de Madelung

Madelung’s disease.

Milena Brigitte Agudelo-Sanabria,* Edward Jassir Rozo-Ortiz,*? Ledmar Jovanny

Vargas-Rodriguez!

Resumen

ANTECEDENTES: La enfermedad de Madelung también se conoce como lipomatosis
simétrica mltiple, lipomatosis simétrica benigna y sindrome de Launois-Bensaude. Es
un trastorno poco frecuente que se caracteriza por la acumulacion progresiva, excesiva
y simétrica de tejido adiposo en la capa subcutanea.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 58 afios de edad con cuadro clinico de 8
meses de evolucién que consistia en la aparicién de masas en diferentes partes del
cuerpo y aumento considerable en el tamafio de la regi6n glitea. Tenia antecedentes
de alcoholismo crénico. Al examen fisico se observaron acumulaciones de consisten-
cia suave y no dolorosa a la palpacién en la cara externa de los brazos y el abdomen,
también se evidencié aumento en el tamafio de las nalgas con caracteristicas grasas
con leve dolor a la palpacién. La biopsia confirmé la existencia de tejido adiposo
en las lesiones y descart6 infiltracién tumoral, confirmando asi el diagnéstico de
sindrome de Madelung.

CONCLUSIONES: El sindrome de Madelung es una enfermedad de baja prevalencia,
que se asocia con factores de riesgo modificables y no modificables, entre estos dl-
timos, el paciente del caso comunicado estaba expuesto al alcoholismo. Se trataba
de un paciente con caracteristicas fenotipicas del sindrome de Madelung, en el que
se descartaron otros probables diagnésticos diferenciales; el diagnéstico se confirmé
mediante el estudio histopatoldgico.

PALABRAS CLAVE: Lipomatosis simétrica multiple; sindrome de Launois-Bensaude;
adipocitos; tejido adiposo.

Abstract

BACKGROUND: Madelung's disease is also known as multiple symmetric lipomatosis,
benign symmetric lipomatosis, and Launois-Bensaude syndrome. It is a rare disorder
characterized by a progressive, excessive and symmetrical accumulation of adipose
tissue in the subcutaneous layer.

CLINICAL CASE: A 58-year-old male with an 8-month evolution clinical picture
consisting of the appearance of masses in different parts of the body and a con-
siderable increase in the size of the gluteal region. He had a history of chronic
alcoholism. On physical examination, accumulations of a smooth and painless
consistency were observed on palpation on the external face of the arms and
abdomen, and an increase in the size of the buttocks with fatty characteristics
with a level of pain on palpation was also evident. The biopsy confirmed the
presence of adipose tissue in the lesions and ruled out tumor infiltration, thus
confirming Madelung’s syndrome.

CONCLUSIONS: Madelung’s syndrome is a low prevalence disease, which is associated
with modifiable and non-modifiable risk factors, within the latter the patient in the case
presented was exposed to alcoholism. This is a patient with phenotypic characteristics
of Madelung syndrome, from whom other probable differential diagnoses were down-
loaded and diagnosis was confirmed by histopathological study.

KEYWORDS: Lipomatosis, multiple symmetrical; Launois-Bensaude syndrome; Adi-
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ANTECEDENTES

La enfermedad de Madelung también se conoce
como lipomatosis simétrica maltiple, lipomatosis
simétrica benigna y sindrome de Launois-Ben-
saude."? Es un trastorno poco frecuente que
se caracteriza por la acumulacién progresiva,
excesiva y simétrica de tejido adiposo en la
capa subcutanea, lo que da a los pacientes una
apariencia peculiar.®*

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 58 afos, quien consultd
por padecer un cuadro clinico de 8 meses de
evolucién que consistia en la aparicién de masas
en diferentes partes del cuerpo y aumento con-
siderable en el tamano de la region gldtea. Entre
los antecedentes el paciente refirié antecedente
de alcoholismo crénico desde los 22 afios. Al
examen fisico tenfa signos vitales normales, se
encontraba alerta, orientado, con desviacién
del tabique nasal, maltiples masas moviles, 16-
bulos de consistencia suave y no dolorosa a la
palpacién en la cara externa de los brazos y el
abdomen, también se evidencié aumento en el
tamafo de las nalgas con caracteristicas grasas
con leve dolor a la palpacion (Figura 1). El resto
del examen fue normal.

Los estudios paraclinicos mostraron hiperco-
lesterolemia (280 mg/dL), hipertrigliceridemia
(300 mg/dL), LDL 105.2 mg/dL, VIH negativo,
con reporte de funcién tiroidea y cortisol normal.
La biopsia de tejido blando confirmé hiperplasia
del tejido adiposo y descarté infiltracién tumoral,
confirmando que el paciente cursaba con la
enfermedad de Madelung del fenotipo II.

Ante esto se le comentd al paciente que se be-
neficiaba de una lipectomia; sin embargo, una
vez que se le explicé toda la situacion, decidio
que no aceptaba la realizacién de ningtin proce-
dimiento quirtrgico. Por lo que se decidié hacer

seguimiento al paciente cada tres meses, con lo
cual se ha mantenido estable.

DISCUSION

La enfermedad de Madelung afecta a los hom-
bres con mayor frecuencia (la proporcién de
hombres a mujeres varia de 15/1 a 30/1) y ge-
neralmente se diagnostica a la edad de 30 a 70
anos. Se ha informado que la incidencia es tan
alta como 1 en 25,000 hombres. El fenotipo de la
enfermedad diagnosticado con mayor frecuencia
es el tipo 1, con depdsito de grasa dominante
alrededor del cuello.'

La causa de la enfermedad de Madelung no se
ha establecido, pero la evidencia reciente ha
implicado la disfuncién mitocondrial resultante
de mutaciones del ADN mitocondrial y cambios
en la actividad de los receptores de enzimas y
membranas que reducen la lipélisis mediada por
los adrenérgicos.® El consumo de alcohol puede
servir como factor predisponente o agravante.
Ademas, el 90% de los pacientes también tienen
cirrosis hepdtica secundaria.’”

La enfermedad debe diferenciarse de obesidad
moérbida, sindrome de Cushing, enfermedad
de las glandulas salivales, linfoma, sindrome
de Froelich, angiolipomatosis, liposarcoma
mixoide, lipomas encapsulados, neurofibro-
matosis y lipomatosis en pacientes infectados
con VIH.?

En términos histolégicos, los adipocitos pre-
sentes en las masas grasas en la enfermedad de
Madelung son mds pequenos y el contenido
de tejidos fibrosos y vasculares es mayor de lo
normal. También hay pérdida de grandes células
mielinizadas, pero sin la desmielinizacion o la
degeneracion axonal inducida por la ingestién
crénica de alcohol. Al menos un informe en-
contré que el contenido de triglicéridos de las
células grasas se vio afectado.®’
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Figura 1. Aumento del volumen gliteo y pequeiia masa mévil en la regién abdominal.

Como no existe un tratamiento definitivo, etio-
[6gicamente dirigido, todos los tratamientos son
paliativos. El objetivo del tratamiento es la recu-
peracién de la funcién y mejorar la apariencia.
No es necesario poner a los pacientes en riesgo
realizando una cirugia radical prematura de esta
enfermedad benigna. La lipectomia se considera
el tratamiento de eleccién contra la enfermedad
de Madelung, realizada principalmente en casos
severos que afectan multiples estructuras corpo-
rales o que producen sintomas de compresién.
La lipectomia es necesaria si hay obstruccion
de la traquea o la faringe que conduce a disnea,
disfagia o sintomas relacionados. La lipectomia
también esta indicada para el tratamiento de
deformidades graves y para la eliminacién de
piel redundante.®

CONCLUSIONES

El sindrome de Madelung es una enfermedad
de baja prevalencia, que se asocia con factores

de riesgo modificables y no modificables, entre
estos Ultimos el paciente del caso comunicado
estaba expuesto al alcoholismo. Se trataba de
un paciente con caracteristicas fenotipicas del
sindrome de Madelung, en el que se descartaron
otros probables diagndsticos diferenciales y que
se confirmé mediante el estudio histopatolégico.
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