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Streszczenie

Rozsiana, tagodna, symetryczna ttuszczakowatos¢ (choroba Madelunga, zespot Launois-
-Bensaude’a) jest rzadkim schorzeniem charakteryzujgcym sig¢ rozsianym, symetrycznym, nie-
otorebkowanym gromadzeniem tkanki ttuszczowej obejmujgcym szyje, tutow i koriczyny gor-
ne. Etiologia tej choroby nie jest do korica poznana. Ze wzgledu na postepujqcy charakter
oraz lokalizacje patologicznie nagromadzonej tkanki ttuszczowej choroba ta moze sprawiac
problemy nie tylko kosmetyczne, lecz takze funkcjonalne, zwiqzane z zaburzeniami oddycha-
nia czy potykania.Opisujemy przypadek dotyczgcy 50-letniego mezczyzny z chorobg Made-
lunga, u ktérego postepujqcy rozrost tkanki ttuszczowej doprowadzit do dusznosci i stanowit
dla pacjenta problem natury estetycznej. Opisano diagnostyke i metody leczenia tego rzad-

kiego schorzenia.
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Abstract

Multiple benign symmetrical lipomatosis (Madelung’s disease, Launois-Bensaude syn-
drome) is a rare disease with multiple symmetrical unencapsulated fatty accumulation dif-
fusely involving the neck, shoulders and upper trunk. That abnormal deposits of adipose tis-
sue has unknown ethiology. Due to its progressive behaviour and localization this disease
has not only cosmetic but also functional consequences. We report a case of 50-year-old man
with a Madelung’s disease in whom progressive fatty tissue accumulation caused an inspi-
ratory dyspnea and aesthetic deformities of neck, shoulders and upper extremities. The
ethiopathogenesis, types, diagnostic and therapeutic aspects of this rare disease are dis-

cussed.
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(Postepy w Chirurgii Gtowy i Szyi 2010; 2: 30-34)

Wstep

Fagodna, mnoga tluszczakowatos¢ jest rzadko
wystepujacg chorobg o niewyjasnionej etiologii, obja-
wiajacg si¢ patologicznym gromadzeniem tkanki ttusz-
czowej w obrebie gtowy, szyi, tutowia i ramion. Scho-
rzenie to dotyka najczesciej mezczyzn w Srednim
wieku naduzywajacych alkoholu. Etiologia pozostaje
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nieznana. Launois i Bensaude podejrzewali, iz nad-
mierny rozrost tkanki tluszczowej okolicy szyi i karku
uwarunkowany jest zmianami w ukladzie chlonnym
szyi. Inni autorzy za punkt wyjsScia choroby uwazali
brunatng tkanke tluszczowa i zaburzenia w odpowiedzi
adipocytéw na dzialanie katecholamin. Podnoszony
jest réwniez udzial czynnika genetycznego.
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Prezentujemy przypadek dotyczacy mezczyzny
z rozsiang, tagodna tluszczakowatoscig szyi i gornej
czesci tulowia. Opisujemy zastosowany sposéb lecze-
nia w odniesieniu do wspétczesnych metod postgpowa-
nia na podstawie danych z pismiennictwa.

Opis przypadku

Mezczyzna 50-letni zostal przyjety do Kliniki Oto-
laryngologii w Poznaniu 24 pazdziernika 2010 r.

z powodu symetrycznego powigkszenia obwodu szyi
z uciskiem na krtaf. Przy przyjeciu pacjent w stanie
og6lnym dobrym, z miernie nasilong dusznoscig.
W wywiadzie ustalono, iz dolegliwosci o charakterze
symetrycznego powickszenia obwodu szyi pojawily si¢
u chorego przed 2 laty. Dodatkowo chory zglosit
wystgpowanie zmian o podobnym charakterze na
koficzynach gérnych i gérnej czesci tulowia.
W badaniu przedmiotowym stwierdzono obecnos¢
duzego, migkkiego, niebolesnego guza ukladajacego
si¢ symetrycznie na przedniej powierzchni szyi od
poziomu dolnego brzegu trzonu zuchwy az do wciecia
mostka. Stwierdzono takze palpacyjnie migkki guz
w rzucie lewej Slinianki przyusznej oraz na przedniej
powierzchni szyi, ku przodowi od puszki krtani i tcha-
wicy az do wecigcia mostka (ryc. 1., 2.). Poza tym
u pacjenta zaobserwowano wystepowanie licznych roz-
sianych, migkkich zgrubien na calym tulowiu oraz na
koniczynach gérnych (ryc. 3.). W badaniu laryngolo-
gicznym, w laryngoskopii posredniej stwierdzono wpu-
klenie okr¢zne scian gardia dolnego, ktére uniemozli-
wialo ocen¢ poziomu gtosni. Zlecono blok badan
laboratoryjnych oraz obrazowych. W badaniu metoda
tomografii komputerowej stwierdzono w obrgbie tkan-
ki podskérnej szyi oraz we wszystkich przestrzeniach
szyi obustronnie znacznie rozbudowang tkanke ttusz-
czowa whnikajacg do krtani i powodujacg jej asyme-
tryczne pogrubienie, znieksztalcenie oraz przewezenie.
Zachytek gruszkowaty po stronie prawej, faldy przed-
sionka oraz faldy glosowe znacznie pogrubiale, znie-
ksztalcone. Przewezona i znieksztalcona szpara glosni
oraz okolica podgtosniowa. Tkanka tluszczowa w obre-
bie krtani o wzmozonej densyjnosci, co sugerowato jej
stan zapalny. Widoczne asymetryczne ustawienie
chrzastki tarczowatej. Obustronnie w tkance tluszczo-
wej podzuchwowo obecne byly pojedyncze powigk-
szone wezlty chtonne o srednicy do 11 mm (ryc. 4., 5.).

Ryc. 3. Pseudoatletyczna budowa ciala pacjenta z chorobg Madelunga
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Ryc. 4. Tomografia komputerowa — patologicznie rozbudowana tkanka tusz-
czowa szyi

Ryc. 5. Tomografia komputerowa — patologicznie nagromadzona tkanka
tluszczowa szyi wnikajgca do swiatta kriani

Wykonano réwniez rezonans magnetyczny szyi, w kté-
rym stwierdzono nieznaczng asymetri¢ faldow gloso-
wych — lewy nieco pogrubiaty. Tkanka ttuszczowa oko-
licy podbrédkowej i podzuchwowej oraz srddpiersia
gbérnego byta nadmiernie rozbudowana.

W badaniu ultrasonograficznym po obu stronach
szyi stwierdzono lezacy pod migsniem szerokim szyi
obszar o niskiej echogennosci, niejednorodnej echo-
strukturze, sprezysty, o zatartych granicach, rozciagaja-
cy si¢ dobocznie do katéw zuchwy, ku dotowi docho-
dzacy do wysokosci puszki krtani. Izolowany obszar
o podobnym charakterze znajdowal si¢ na powierzchni
plata powierzchownego lewej slinianki przyuszne;j.

W badaniach laboratoryjnych z odchylen stwierdzo-
no wykladniki anemii megaloblastycznej, matoptytko-
wos¢, nietolerancje glukozy, podwyzszone stezenie
aminotransferaz, obnizone st¢zenie kreatyniny i tréjgli-
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Ryc. 6. Wypreparowany podczas zabiegu duiy tuszczak siegajocy od trzo-
nu zuchwy do gérnego brzegu chrzgstki tarczowatej

cerydéw. Chory z uwagi na narastajgcg dusznos¢ zostat
zakwalifikowany do leczenia operacyjnego majacego
na celu zredukowanie ilosci tkanki tluszczowej szyi
i zabezpieczenie droznosci drég oddechowych. Zabieg
wykonano 27 pazdziernika 2010 r. w znieczuleniu
og6lnym dotchawiczym. Z cigcia poziomego na szyi na
wysokosci kosci gnykowej po wypreparowaniu tkanek
miekkich stwierdzono obecnos¢ rozlegtego nieotoreb-
kowanego tluszczaka, ktérego gtéwna masa obejmowa-
ta obszar pomigdzy katami zuchwy od dolnego brzegu
trzonu zuchwy ku dotowi, siggajac do gérnego brzegu
chrzgstki tarczowatej (ryc. 6., 7.). Od gléwnej masy
thuszczaka patologicznie rozrosnigta tkanka thuszczowa
wnikata do przestrzeni powigziowych szyi ku tylowi
w strone kregostupa, do bokéw i ku dotowi obustronnie
wzdtuz bocznych brzegéw puszki krtani, schodzac nizej
do srédpiersia. Tkanka thuszczowa pokrywata réwniez

Ryc. 7. Duze masy tuszczaka szyi penetrujace obszar przestrzeni powiezio-
wych i naciekajgce migsnie oraz slinianki podiuchwowe
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od przodu puszke krtani i zajmowata okolic¢ przedtcha-
wiczg. Usunigto gtéwng mase tluszczaka szyi ponizej
trzonu zuchwy do wysokosci puszki krtani oraz masy
tkankowe lezace wzdluz peczkéw naczyniowych. Pre-
parowanie utrudniat fakt, iz tkanka ttuszczowa penetro-
wata wszedzie struktury naczyniowe i powigziowe Szyi,
nie przybierajac nigdzie formy ograniczonej, otorebko-
wanej (ryc. 8.). Po usunieciu giéwnych mas ttuszczaka
wykonano z dodatkowego ciecia poziomego na szyi tra-
cheotomi¢ dolng, usuwajac kolejne ogniska tkanki
tluszczowej z okolicy przedtchawiczej i przedkrtanio-
wej (ku przodowi od chrzastki pierscieniowatej). Calosé
usunigtej patologicznie rozrosnigtej tkanki ttuszczowej
przestano do badania histopatologicznego. W materiale
z okolicy podzuchwowej uzyskano rozpoznanie ttusz-
czaka naciekajacego migsnie szkieletowe. W przesta-
nym osobno do badania materiale tkanki tluszczowej
z okolicy przedtchawiczej i przedkrtaniowej stwierdzo-
no obecnos¢ komdrek z cechami atypii oraz nielicznych
komérek przypominajacych lipoblasty, co odpowiada
rozpoznaniu wg klasyfikacji WHO — atypical lipomato-
us tumor. Rozpoznanie jest zle rokowniczo, poniewaz
wigze si¢ z duzym ryzykiem wznowy miejscowe;.
Okres pooperacyjny byt powiktany zakazeniem
okolicy tracheotomii, ktére leczono celowanym anty-
biotykiem wedlug antybiogramu. Od pierwszego dnia
po zabiegu pacjent potykat prawidtowo i nie zgtaszat
zadnych dolegliwosci. W kolejnych dobach po zabiegu
zmniejszano rozmiar zaktadanej rurki tracheotomijne;j.
W 14. dobie po zabiegu mezczyzna zostal wypisany do
domu w stanie ogélnym i miejscowym dobrym, z rurkg
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tracheotomijng nr 5 umozliwiajagcag méwienie. Obecnie
pozostaje pod kontrolg przyklinicznej poradni laryngo-
logicznej.

Omowienie

Rozsiana symetryczna tluszczakowatos¢ nazywana
jest w literaturze chorobg Madelunga lub zespolem
Launois-Bensaude’a. Po raz pierwszy jednostka ta
zostala opisana przez B.C. Brodiego w 1846 r. [1].
Kolejne doniesienie pochodzi z 1888 r., kiedy to Otto
W. Madelung opisat 33 przypadki pacjentéw z patolo-
gicznym gromadzeniem tkanki tluszczowej [2].
Nastepnie w 1898 r. P.E. Launois i R. Bensaude
opisali t¢ chorobe, opierajac si¢ na materiale wlasnym
65 pacjentow [3].

Schorzenie dotyczy gléwnie mezczyzn pomigdzy
30. a 60. rokiem zycia, w 90% sa to pacjenci z chorobg
alkoholowag w wywiadzie. W literaturze opisywane sg
gtéwnie przypadki pacjentéw z rejonu Morza Sréd-
ziemnego oraz z terenu Europy Srodkowo-Wschodniej.
Kilkanascie przypadkéw opisano w Azji [4]. Etiopato-
geneza choroby Madelunga jest nadal nieznana. For-
mutowano rézne hipotezy na ten temat: zaburzenia
adrenergicznej stymulacji lipolizy, defekt budowy
powierzchni blony komérkowej adipocytéw oraz muta-
cja lub delecja mitochondrialnego DNA tkanki ttusz-
czowej i migsniowej [5]. Alkohol uznawany jest
natomiast za dodatkowy czynnik przyspieszajacy
powstawanie tych zaburzeni [4-8]. Opisywany przez
nas chory regularnie spozywat alkohol.

Obecnie wyrdznia si¢ dwa typy choroby Madelun-
ga. Typ I, tzw. kolnierz Madelunga, wystepujacy
u mezcezyzn i charakteryzujacy sie odktadaniem patolo-
gicznej tkanki tluszczowej w obrgbie szyi, karku,
ramion, tutowia i koniczyn gérnych. Typ II wystepuje
réwniez u kobiet i daje obraz prostej otytosci, czyli
odktadania si¢ tkanki tluszczowej w obrebie ramion,
bioder i brzucha [8].

Rozpoznanie choroby Madelunga opiera si¢ na
badaniu przedmiotowym oraz badaniach obrazowych,
takich jak rezonans magnetyczny, tomografia kompute-
rowa 1 ultrasonografia [9].

Patologiczne gromadzenie tkanki tluszczowej ma
charakter tagodny, przy czym lokalizacja mas ttuszcza-
ka moze powodowaé zaburzenia oddychania, trudnosci
w potykaniu w przypadku umiejscowienia na szyi lub
penetracji w kierunku krtani. Moze tez powodowac
neurodegeneracj¢, rozprzestrzeniajac si¢ wzdluz ner-
wow 1 powodujgc ich ucisk [6, 10, 11].

Opisywany pacjent miat dusznos¢, poniewaz masy
tluszczaka obejmowaly tkanke podskérng szyi oraz
whnikaty do swiatta gardta dolnego i krtani, powodujac
zaréwno ucisk na krtaii od zewnatrz, jak i obturacj¢
Swiatla krtani przez rozprzestrzeniajacy si¢ tluszczak.
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W literaturze leczeniem z wyboru w takich przypad-
kach jest przede wszystkim zapewnienie droznosci drég
oddechowych, czyli wykonanie tracheotomii [12, 13].
Usuwanie mas patologicznie nagromadzonej tkanki
thuszczowej stanowi jedynie element chirurgii estetycz-
nej, poniewaz w przypadku choroby Madelunga trudno
moéwié o radykalnosci zabiegu chirurgicznego — mimo
stosowanego leczenia nawroty choroby sg powszechne
[6, 8, 14-19]. Zaréwno liposukcja, jak i lipektomia uzna-
wane sg w wielu przypadkach za leczenie paliatywne,
zmniejszajace jedynie mase¢ thuszczaka i dajace efekt
kosmetyczny, a nie leczniczy [4, 6, 10, 18].

Otwarta chirurgia uznawana jest za lepszg metode,
gdyz daje wigkszag mozliwos¢ catkowitego usunigcia
mas tluszczaka i jest bezpieczniejsza ze wzgledu na
dobry wglad i ochrong duzych naczyii i nerwéw prze-
biegajacych na szyi. Wigze si¢ jednak z wigkszym
ryzykiem powiklan, takich jak krwiak pooperacyjny,
zakazenie, przetoka limfatyczna, pozostawienie blizny
i oczywiscie powiklania zwigzane ze znieczuleniem
og6lnym [18, 19].

Zdaniem niektérych autoréw liposukcja jest prefero-
wang metoda leczenia, zwlaszcza pierwszorazowego, ze
wzgledu na tatwos¢ wykonania i wyeliminowanie ryzyka
powiktann zwigzanych ze znieczuleniem ogdlnym, po-
niewaz zabieg ten jest przeprowadzany w znieczuleniu
miejscowym. Mniejsze jest tez ryzyko zakazen, obser-
wuje si¢ nieporéwnanie mniejszy uraz powlok skérnych
w poréwnaniu z tradycyjng lipektomia, a co za tym
idzie — nie pozostajg blizny. Wadg tej metody jest nato-
miast ryzyko uszkodzenia duzych naczyn i nerwoéw szyi
[9, 14]. W przypadku ucisku na wazne zyciowo struktu-
ry, jak gardto i krtan, ktéry jest powodem dusznosci
i dysfagii, autorzy jednoznacznie podaja, ze leczeniem
z wyboru jest otwarta chirurgia [6, 10, 12, 16, 18, 19].

W leczeniu tagodnej mnogiej tluszczakowatosci
stosuje si¢ tez mezoterapi¢ ze Srédtkankowym podawa-
niem fosfatydylocholiny, a efekty tej terapii wydajg si¢
bardzo obiecujgce [17]. Na dlugofalowe efekty tego
leczenia trzeba jeszcze zaczekad, poniewaz metoda ta
jest stosowana od niedawna.

Alkohol uwazany jest za czynnik sprzyjajacy
powstawaniu zaburzeri gromadzenia tkanki tluszczo-
wej, jednak niektérzy autorzy podaja, ze abstynencja
alkoholowa nie cofa zmian juz powstatych, moze nato-
miast hamowa¢ powstawanie nowych [8]. Efekt zaha-
mowania patologicznego gromadzenia tkanki ttuszczo-
wej mozna rOwniez osiggnaé, stosujac leki bedace
antagonistami receptoréw B2, np. salbutamol [4, 6, 8,
20, 21]. Osrodek autoréw nie ma jednak zadnych
doswiadczen w stosowaniu takiej terapii.

W wielu publikacjach opisywano wystgpowanie
w chorobie Madelunga hepatomegalii, hiperurykemii,
polineuropatii, cukrzycy lub nietolerancji glukozy,
hiper- lub dyslipidemii oraz anemii megaloblastyczne;j.
Wiele z tych dodatkowych zaburzen stwierdzono u opi-
sywanego przez nas chorego.
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