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RESUMEN

Se describe el caso de una mujer de 30 afios de edad con lipo-
matosis simétrica benigna (LsB). Por tratarse de una enfermedad
infrecuente y de predominio masculino (15:1), este caso es de
particular interés clinico.

PALABRAS CLAVE: Lipomatosis simétrica benigna, enfermedad de
Madelung.

Introduccion

a lipomatosis simétrica benigna (LSB) es una enfer-

medad rara y de etiologia incierta, caracterizada por
la presencia de masas o multiples depdsitos subcutineos
de tejido adiposo no encapsulados, distribuidos de forma
simétrica en cuello, nuca, tronco, hombros y parte proxi-
mal de las extremidades (aspecto pseudoatlético), pared
abdominal y regién inguinal.

De crecimiento inicialmente rapido (1-2 afios), los li-
pomas evolucionan después de manera lenta y progresi-
va, aunque traumatismos y cirugias pueden inducir nue-
vos crecimientos acelerados.

La entidad se ha clasificado en dos tipos:

® LSBtipo 1 afecta a varones con indice de masa corporal
(IMC) normal o bajo. Se manifiesta con masas circuns-
critas que muestran atrofia progresiva del tejido graso
no involucrado.

® [SB tipo 2, debe diferenciarse de la obesidad pues la
infiltracion grasa es mds difusa y ocurre en ambos gé-
neros. En general, IMC alto y no hay afectacién de pro-
fundidad. Ambos tipos respetan antebrazos y piernas.

CORRESPONDENCIA

ABSTRACT

Case report of a 30 year-old female presenting with multiple
symmetric lipomatosis (MSL), an extremely rare entity with
a 151 male/female ratio and consequently, of great clinical
interest.

KEYWORDS: Multiple symmetric lipomatosis, Madelung’s disease.

Sin embargo, otros autores contemplan, ademds, una
clasificacién basada en la localizacién:

a. lipomatosis mediastino-abdominal

b. lipomatosis pélvica

c. lipomatosis epidural

d. cuando la entidad causa dolor recibe el nombre de sin-
drome de Dercum.™*3

LSB debe su nombre al cirujano Otto Wilhelm Madelung,
quien present6 una serie de 33 casos en 1388, si bien fue
Benjamin Brodie quien present6 el primer caso en 1846,
en el hospital St. George de Londres. En 1898, los france-
ses Launois y Bensaude expandieron la descripcién con
dos series de 35 y 30 casos, respectivamente y dieron al
trastorno el nombre de “adenolipomatosis simétrica”.

Hoy dia, la enfermedad de Madelung y adenolipo-
matosis de Launois-Bensaude también es conocida como
adenolipomatosis simétrica, lipomatosis simétrica difusa,
lipomatosis simplex indolens, lipomatosis circunscrita mul-
tiple, lipomatosis cefalo-toracica, lipomatosis cervical be-
nigna familiar y sindrome de Broglie.*
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La literatura médica describe unos 200 a 300 casos,
sobre todo hombres en la edad media de la vida (30-60
afos), de raza blanca y en su mayoria, con antecedentes
de etilismo crénico. También se ha asociado con disli-
pidemia, hiperuricemia, intolerancia a la glucosa, diabe-
tes mellitus e hipertransaminasemia y puede cursar con
neuropatia motora y sensitiva, neoplasias malignas de la
via aerodigestiva, polineuropatia y encefalopatia mito-
condrial’

En cuanto a su distribucién geogréfica, los casos co-
nocidos han incidido particularmente en la regién me-
diterranea (LSB afecta a uno de cada 25,000 varones ita-
lianos), aunque se han descrito enfermos en Rusia, Israel,
China, Estados Unidos, Argentina y Croacia. También se
ha documentado el caso de una nina de 14 afios que pre-
sent6é manifestaciones neuroldgicas, y un tnico caso de
degeneracién maligna (liposarcoma mixoide, descrito por
Tizian y colaboradores en 1983).

Por ultimo, se ha asociado con el sindrome de ap-
nea-hipopnea del suefio (SAHS), debido a que el estre-
chamiento de la via aérea superior interfiere en el fun-
cionamiento normal de los musculos faringeos durante
el sueno.*”

Caso clinico

Paciente femenino de 30 afios de edad, originaria y resi-
dente de Calimaya, estado de México, con antecedentes
familiares positivos de diabetes mellitus (por linea pater-
nay materna) e hipertensién arterial sistémica (materna).

Sus antecedentes personales de importancia incluian:
quemadura de tercer grado en brazo derecho al afo de
edad, la cual dej6 cicatriz retrictil en hueco antecubital
sin secuela articular; transfusion en el afio 2004; y 2 ce-
sdreas por desproporcién céfalo-pélvica en 1998 y 2003.

El padecimiento que motivé la consulta inicié 11 afios
antes con el diagndstico de diabetes mellitus (controlada
con metformina 850 mg/12 hrs) acompanada de aumen-
to de volumen en labios mayores (para lo cual no recibi6
tratamiento), y aumento de volumen en la cara anterior
del cuello.

Fue remitida de su unidad de Medicina Familiar para
descartar bocio. Los servicios Medicina Interna y Endo-
crinologia la encontraron clinicamente eutiroidea y die-
ron inicio a un protocolo de estudio.

Se solicité interconsulta con el Servicio de Dermato-
logia, donde se observé dermatosis diseminada en cuello
y tronco, de aspecto monomorfo. En cuello habia afecta-
cién de cara anterior y lateral derecha constituida por dos
neoformaciones exofiticas, simétricas, renitentes, de 6 y
8 cm de didmetro, respectivamente; con bordes regula-
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res, textura suave, color piel, desplazables y no adheridas
a planos profundos; indoloras a la palpacién superficial
y profunda. Pese a su tamafio, no ocasionaban disnea ni
disfagia (Figuras 1y 2). Las neoformaciones de tronco
comprometian, especificamente, el drea vulvar, donde se
observaba aumento de volumen a expensas de neoforma-
cién de 13 cm de didmetro por 4 cm ancho, con forma
de herradura (Figuras 3 y 4) muy prominente, de bordes
bien definidos; de superficie cutdnea, con vello pabico

Figura 1. Cara anterior de cuello con neoformacion blanda renitente.

Figura 2. Aumento de volumen en region carotidea por masa de consistencia blan-
da, no fija a planos profundos.
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Figura 3. Neoformacién vulvar con forma de herradura a expensas de tejido
adiposo.

R

Figura 4. Vista lateral donde se aprecia el volumen de la neoformacién vulvar. N6-
tese el grosor de las extremidades, el cual no corresponde a una paciente obesa.

de caracteristicas normales, no desplazable ni dolorosa a
la palpacién, aunque ocasionaba dificultad para la deam-
bulacién.
Se realiz6 biopsia de piel para hacer diagnéstico dife-
rencial de enfermedad de Madelung vs. lipodistrofia.
Los estudios de laboratorio y gabinete revelaron lo si-
guiente:

® Controles venosos de glicemia practicados entre los
meses de marzo y julio 2011 fueron: 253 mg/dl; 151 mg/
dl; 154 mg/dl; 184 mg/dl; 129 mg/dl. La ultima glicemia
registrada (marzo 2013) fue de 224 mg/dl.

® Hemoglobina y citometria normales.

® Triglicéridos: 202 mg/dl (marzo 2011) y 172 mg/dl (con-
trol de marzo 2013); Colesterol: 140 mg/dl; HDL 30.4
mg/dl; LDL 84.7 mg/dl.
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® Pruebas de funcién hepdtica y tiroidea, normales.

® Urea: 17.1 mg/dl, creatinina 0.70 mg/dl y dcido drico
6.8 mg/dl.

® General de orina con presencia de glucosa ++ y micro-
proteinuria 8 mg/dl.

® Se solicité ELISA para VIH por asociacién con lipodis-
trofias, el resultado fue negativo.

® También se realizé un estudio radioldgico de térax
que no revel6 alteraciones.

e El diagnéstico del ultrasonido de cuello confirmé la
presencia de gldndula tiroides ecogréficamente nor-
mal, con hipertrofia de tejido celular subcutdneo, en
tanto que el ultrasonido de vulva corroboré aumento
de volumen de ambos labios mayores, con discreta he-
terogenia en su ecogenicidad, lo que correspondia a
elementos grasos.

® La descripcién macroscépica de la biopsia de piel fue
la siguiente: fragmento irregular de 1 x 0.7 mm de su-
perficie epidérmica grisicea con vello; dermis blan-
quecina y porcién profunda con tejido adiposo amari-
llo brillante, abundante.

® Diagnéstico histopatolégico: piel sin alteraciones, teji-
do celular subcutineo abundante, sugestivo de lipoma
subcutdneo. (Aspecto microscépico en la Figura 5).

Concluido el protocolo de estudio y dadas las caracteris-
ticas de la enfermedad, se llegé al diagnéstico de lipoma-
tosis simétrica benigna o Enfermedad de Madelung y se
envié al servicio de cirugia pldstica y reconstructiva de
nuestro hospital para tratamiento quirargico.

Por su parte, el Servicio de Endocrinologia descart6
bocio y emiti6 el diagnéstico de diabetes mellitus tipo [T e
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Figura 5. Biopsia de piel tefiida con hematoxilina y eosina (objetivo 10X). Se observa
dermis reticular con presencia de anexos cutdneos. Adyacente a estos se aprecia
tejido adiposo maduro.

LIPOMATOSIS SIMETRICA BENIGNA®*+*
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hipertrigliceridemia, estableciendo tratamiento dietético
con 1,200 calorfas, aunado a insulina glargina 15 Ul dia-
rias y metformina 850 mg en dos tomas y posteriormente,
insulina NPH (un total de 30 UI divididas en dos tomas)
y bezafibrato para el control de hipertrigliceridemia. Du-
rante dos afios, la paciente mantuvo la dieta hipocalérica
de 1,200 calorias y se administré insulina NPH 24 UI en
ayunas, asi como 14 UI preprandial. A la fecha continda
esa misma dieta y ha iniciado el tratamiento con insulina
lispro, segtin un esquema basal en bolos.

Tratamiento quirdrgico
A cargo del servicio de cirugfa pldstica y reconstructiva
quien programa hemi-vulvectomia simple y lipectomia
regional.
Los exdmenes preoperatorios se encontraron normales.
Se pre—medicé a la paciente tres dias antes con cefa-
lexina 500 mg cada 12 hrs y clindamicina 300 mg cada
12 hrs, el departamento de anestesiologia aplicé bloqueo
epidural; previa asepsia y antisepsia, se ferulizé uretra
con sonda Foley y se decide un primer tiempo quirtrgico
con corte en huso vertical a la vulva, desde el monte de

Venus tomando labios mayores aproximadamente 3 cm de
ancho por 8 cm longitud de cada lado, se extraen 400 gr
tejido adiposo aproximadamente, con sangrado de 200 cc
por conteo de gasas, en un segundo tiempo quirtrgico se
realiza colgajo de avance cutdneo simple con sangrado de
100 cc, se dejaron 2 penrose para drenaje posterior el cual
fue minimo durante 6 dias de estancia hospitalaria, se de-
cide alta con adecuada evolucién estético funcional. El
tratamiento antibiético se prolongé por 14 dias agregando
ketorolaco 10 mg cdpsulas cada 12 hrs.

A un afo de tratamiento quirurgico se encuentra pro-
gramada para una tercera cirugia que se preveé serd solo
liposuccién por nuevo acimulo de grasa a este nivel.

Se solicitaron exdmenes preoperatorios de rutina los
cuales fueron normales y se envia a cirugfa plastica y re-
constructiva especificamente por la lesién a nivel vulvar
quien decide realizar lipectomia y reconstruccién vul-
var con colgajo de avance de vulva y monte de venus
ferulizando uretra con sonda Foley en dos tiempos qui-
rargicos; bajo anestesia peridural sangrado de 200 cc y
100 cc en la segunda cirugfa , con adecuada evolucién
estético funcional (Figuras 6 y 7) y aun queda pendiente

S

Figura 6. Region vulvar en postoperatorio inmediato.
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Figura 7. Region vulvar en postoperatorio mediato.
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un tercer tiempo quirdrgico por nuevo acimulo de grasa
a este nivel.

Durante dos afios, la paciente mantuvo la dieta hipoca-
l6rica de 1,200 calorfas y se administré insulina NPH 24 Ul
en ayunas, asi como 14 Ul preprandial.

A la fecha continda esa misma dieta y ha iniciado el
tratamiento con insulina lispro, segin un esquema basal
en bolos.

Discusion

Aunque se han utilizado tratamientos médicos como B-2
agonistas (salbutamol) e inyecciones intralesionales de
enoxaparina,® e incluso terapias preoperatorias con car-
boxiterapia para reducir el tamaio de las neoformaciones,
se optd en este caso, recurrir directamente a la cirugfa.

Una vez confirmado el diagnéstico clinico, se realizé
lipectomia con reseccién de excedente de piel para re-
construccién vulvar. La hemorragia fue moderada, segiin
lo previsto, debido a la hipervascularidad caracteristica
de la lipomatosis. Por ello, fue necesario dejar dos drena-
jes laterales penrose que se retiraron luego de 6 dias, ob-
servando una evolucién satisfactoria. Sin embargo,luego
de un afo en que la paciente no regresé al servicio para
revision, fue posible observar una nueva acumulacién de
tejido graso en vulva y en cara posterior de térax superior.

El departamento de Medicina Familiar volvié a con-
siderar el diagnéstico de bocio endémico dada la loca-
lizacién del tejido graso en cara anterior de cuello, pero
Endocrinologia descarté la posibilidad y corroboré su
diagnéstico con pruebas séricas de funcién tiroidea y ul-
trasonografia de cuello. Ademds, los niveles de hormonas
tiroideas y la palpacién de tiroides fueron normales, lo
que descarto, clinicamente, la posibilidad de patologia en
esa gldndula (bocio y neoplasias). Por tltimo, el ultraso-
nido de cuello confirmé la presencia de I6bulos tiroideos
normales y demostré la acumulacién de tejido graso, eli-
minando la posibilidad de quistes cervicales o linfoma.

Por otra parte, la biopsia de piel descarté tumores be-
nignos y malignos (hemangiomas, hemolinfangiomas,
etcétera), asi como enfermedades linfoproliferativas y
metdstasis linfaticas.

Es importante tomar en cuenta que el diagnéstico
diferencial de LSB debe incluir, entre otras: la enferme-
dad de Dercum, algunas formas de distrofia muscular,
neurofibromatosis tipo I, neurolipomatosis de ALSBerg,
lipomatosis nodular de Krabbe y Bartels, lipomatosis de
Touraine y Renault, pseudolipomatosis de Verneuil y Po-
tain, sindrome de neoplasias multiples (MEN 1), sindrome
del nevus epidérmico, acrocordones-similes, nevus mela-
nocitico congénito gigante y macrodistrofia lipomatosa.”
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Aunque la paciente no tenfa antecedentes familiares,
se ha propuesto que este trastorno puede manifestarse
como herencia autosémica dominante y hay algunos ca-
sos descritos como herencia autosémica recesiva, si bien
no nos fue posible confirmar esta informacién con estu-
dios genéticos.

No existe hasta el momento una hipétesis aceptada
que explique esta acumulacién de grasa pero se postula
que haya un defecto adrenérgico en la lipélisis que condi-
cione autonomia del adipocito y que éste sufra hipertrofia
o hiperplasia”

Hasta ahora se desconoce la causa de la acumulacién
de grasa en zonas especificas del organismo. Algunos au-
tores han aventurado hipétesis sobre un defecto del esti-
mulo adrenérgico de la lipolisis que favorece el desarrollo
de autonomia en los adipocitos. De ser asi, se trataria de
un defecto en la movilizacién de triglicéridos limitado a
las zonas afectadas, el cual ha derivado en intentos de tra-
tamiento fallidos con agonistas B-2.” Otra teoria propo-
ne que una adrenorresistencia de los adipocitos ocasiona
hipertrofia de las células grasas. También se ha sugerido
que los triglicéridos se acumulan en dreas de residuos
embrionarios del tejido adiposo pardo. Los adipocitos
de las zonas de las lipomatosis son de caracteristicas nor-
males, pero de menor tamafio y multivacuolados, lo que
sugiere hiperplasia celular.

También se ha sugerido que el alcoholismo crénico
puede ser un factor patogénico importante, pero no esen-
cial, a pesar de que en algunas casuisticas se present6 en
60-90% de los pacientes,® lo cual explicaria porqué la
disfuncién hepdtica debida al alcohol produce un efecto
lipogénico y antilipolitico. Asi mismo, se ha observado
una lipogénesis anormal inducida por las catecolaminas
y una posible asociacién con lesiones hipofisarias e hipo-
taldmicas tales como adenomas endocrinos, hipotiroidis-
mo, acidosis tubular renal e hipertrigliceridemia.™

Una serie de factores indica que puede tratarse de un
trastorno mitocondrial, observandose fibras musculares
rojas desorganizadas, alteraciones en la cadena respirato-
ria mitocondrial y deleciones o mutaciones puntuales en
el ADN mitocondrial, como A8344G3,6,17-19 y G8363A20.
Un argumento a favor de esta teoria es que algunos pa-
cientes con el sindrome “MERRF” (Myoclonic Epilepsy
and Ragged-Red Fibers), cuyo origen es una disfuncién
mitocondrial, presentan lipomatosis similares a LSB.”

En este caso particular, no fue posible una genealogfa
familiar de antepasados mediterrdneos. Por otra parte, es
importante sefialar que esta lipomatosis se asocia, en mds
de la mitad de los casos, con una amplia variedad de al-
teraciones de los sistemas nerviosos central y periférico:

.
.
.
.
.

DCMQ

Dermatologia Cosmética, Médica y Quirtrgica m



t««:CASOS CLINICOS / MEDICINA INTERNA

neuropatias, miopatia proximal, ataxia, mioclonias, sig-
nos piramidales, atrofia del nervio éptico y pérdida de la
audicién,”® y esta paciente no presentaba sintomatologia
neuromuscular alguna.

Se describe el presente caso debido a su dificultad
diagnéstica, por la presentacién en un individuo de gé-
nero femenino y por la posibilidad que brindé a la inte-
raccién de diversos especialistas.
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