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Caso clinico

Resumen La enfermedad de Madelung o lipomatosis simétrica multiple es una enfermedad
rara caracterizada por la presencia de masas de tejido adiposo, distribuidas de forma simétrica
en cuello, nuca, tronco, hombros y parte proximal de los miembros. Afecta fundamentalmente
a hombres entre los 30 y 60 afios con historia de etilismo crénico, siendo la reseccion quirtrgica
el Unico tratamiento efectivo.

© 2011 Elsevier Espana, S.L. y SEMERGEN. Todos los derechos reservados.

Madelung’s disease

Abstract Madelung’s disease or Benign Symmetric Lipomatosis is a rare disease characterised
by masses of adipose tissue spread symmetrically along the neck, trunk, shoulders and upper
arms. It affects men from 30 to 60 years old with a previous history of alcoholism. Surgery is
the only effective treatment.

© 2011 Elsevier Espafna, S.L. and SEMERGEN. All rights reserved.

El cuadro comenzé cuando tenia 35 afos de edad, siendo
la localizacion de la primera masa, de consistencia blanda,

Un paciente de 51 anos con antecedentes de tabaquismo de
60 paquetes/afno y ex bebedor de 500¢g de alcohol al dia
en deshabituacion desde hace 6 meses y con pregabalina
como Unico tratamiento actual, acude a la consulta de ciru-
gia menor ambulatoria para extirpacion de lipoma en la zona
de la nuca, que ha crecido en los Gltimos meses.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: quebufanda@hotmail.com
(M. Garin Alegre).

cervical, a la que siguieron otras en hombros y zona supra-
clavicular, todas ellas indoloras y de crecimiento simétrico.
Con el paso de los afos han crecido nuevas formaciones
cervicales y en la region lumbar (figs. 1 y 2). En gene-
ral han tenido un crecimiento progresivo y lento, excepto
durante un ingreso hospitalario por una Ulcera digestiva
sangrante hace 10 anos, en el que uno de los lipomas cervi-
cales se duplicé de tamano coincidiendo con la abstinencia
alcohdlica. Ha sido visto por el servicio de Reumatologia
por una hipoestesia en extremidades inferiores, realizan-
dole una resonancia magnética (RM) de columna dorsal y
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Figura 1
lung. Fuente: Marta Garin Alegre.

Figura 2 Torax de paciente con enfermedad de Madelung.

Fuente: Marta Garin Alegre.

Vision dorsal de paciente con enfermedad de Made-

lumbar que informa de discreta espondiloartrosis y pequefas
herniaciones discales desde los niveles dorsal D11 a lumbar
L3.

En la exploracion fisica se objetiva un indice de masa cor-
poral (IMC) de 25 kg/m?, frecuencia cardiaca de 65 lat./min
y una presion arterial (PA) de 130/85mmHg. Tanto la aus-
cultacion cardiaca como la pulmonar son normales, sin que
se encuentre tampoco enfermedad abdominal. En la explo-
racion neurologica destaca una hipoestesia e hiporreflexia
en la extremidad inferior izquierda, que afecta a los niveles
lumbares L3-L4-L5, manteniendo la fuerza conservada.

Se observan 14 masas blandas no dolorosas distribuidas
en region cervical, lumbar, nuca y hombros. Procedimos a la
extirpacion con anestesia local de la tumoracion de mayor
tamanio, encontrandonos una masa de tejido adiposo de con-
sistencia ligeramente fibrosa, plegada sobre si misma y que
alternaba tiras de tejido liso con trozos de tejido irregu-
lar, compatible con lipoma. (En la fig. 1 se observan los
puntos de sutura de la intervencion que transcurrid sin inci-
dencias.) Tras el estudio anatomopatologico se confirmo una
hiperplasia de tejido adiposo compatible con lipoma.

En analiticas previas, destacan unos patrones de cito-
lisis en las pruebas de funcion hepatica, corregidas en la
actualidad y unas cifras de colesterol total de 132 mg/dl,
colesterol de alta densidad (HDL-C) de 104 mg/dl y coleste-
rol de baja densidad (LDL-C): 74 mg/dl; el resto de patrones
se encontraban dentro de la normalidad.

Discusion

La enfermedad de Madelung es una enfermedad rara, defi-
nida por la presencia de multiples acumulaciones simétricas
de tejido graso, que afectan generalmente a cuello, nuca,
hombros y tronco. Aunque la mayoria de casos se da de forma
esporadica en hombres de mediana edad de raza medi-
terranea (en Italia se observa en hasta uno de cada 25.000
varones), se han descrito unos pocos casos en la infancia'.

Hay una clara relacion con el alcoholismo crénico,
que llega al 90% de los casos descritos?. El alcohol puede
actuar como cofactor para la produccion de lipomas
de diferentes formas. Puede reducir el nimero de recep-
tores B-adrenérgicos, dificultando el efecto lipolitico de la
noradrenalina y la B-oxidacion, disminuyendo la lipdlisis y
aumentando la lipogénesis. Se habla también de una dis-
funcion mitocondrial y multiples deleciones y mutaciones
puntuales en el ADN mitocondrial como probable origen en
algunos pacientes.

Hay 2 subtipos descritos; el tipo 1 se da en varones
con IMC normal o bajo y acumulaciones grasas en la region
cervical y los hombros, mientras que el tipo 2 se da en
ambos sexos con una distribucion mas difusa e IMC mas alto,
debiendo diferenciarlo de la obesidad simple. Ambos tipos
respetan antebrazos y piernas.

El depdsito de grasa origina deformidad a diferentes nive-
les, y recuerda en la zona parotidea a «mejillas de hamster»;
a nivel cervical «collar de caballo», y en region nucal «joroba
de bufalo».

Cuando las masas alcanzan tamanos importantes pueden
afectar a la movilidad del cuello y brazos, asi como pro-
ducir disnea, disfagia o compresion mediastinica si la grasa
comprime la estructuras internas del torax.



Enfermedad de Madelung

213

Figura 3 Anatomia Patoldgica de la enfermedad de Made-
lung. Se observan adipocitos mas pequefios que los normales
(a) y vacuolados con apariencia de tejido graso blanco aunque se
ha sugerido la posibilidad de que el origen de la enfermedad de
Madelung sea en el Tejido graso pardo. Fuente: Laboratorio Ana-
tomia Patologica Hospital Universitario Marqués de Valdecilla,
Santander.

Existe una asociacion con anemia macrocitica y altera-
cion de pruebas de funcion hepatica, probablemente ambas
secundarias al alcoholismo, asi como un aumento de los nive-
les de HDL-C y disminucion de LDL-C en algunos pacientes?,
con un marcado incremento de la lipoproteinlipasa en el
tejido adiposo. En el 80-90% de pacientes se observa una
neuropatia periférica desmielinizante que se cree inte-
grante de la enfermedad de Madelung y no secundaria al
alcoholismo.

Los adipocitos que se observan mediante microscopia son
de caracteristicas normales pero de menor tamano, lo que
sugiere una hiperplasia celular*. En nuestro caso, los hallaz-
gos en anatomia patologica son los que se describen en el
pie de las figs. 3y 4.

Entre los diagnésticos diferenciales® de la enfermedad
hay que plantearse algunos como patologia tiroidea, quistes
cervicales, tumores, cuello de bufalo (enfermedad de Cus-
hing) y algunas enfermedades como la lipomatosis familiar
multiple o la neurofibromatosis de Von Reeklinghausen.

Se recomienda a estos pacientes bajar peso y la abstinen-
cia alcohdlica, aunque estas medidas no tienen efecto en la
progresion de la enfermedad. El Unico tratamiento que ha
demostrado ser efectivo ha sido la reseccion quirlrgica de
los lipomas.

A nuestro paciente, ademas de explicarle el curso de
la enfermedad, se le ofrecieron controles sucesivos de sus
constantes bioquimicas y la posibilidad de tratamiento qui-
rdrgico, que puede ser aplicado de forma progresiva y con
anestesia local, siempre que las lesiones no sean excesiva-
mente grandes, para asi conseguir controlar el crecimiento
adiposo excesivo y paliar sus posibles consecuencias.

Responsabilidades éticas

Protecciéon de personas y animales. Los autores decla-
ran que los procedimientos seguidos se conformaron a las
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Figura 4 Hiperplasia adiposa en enfermedad de Madelung.
Hiperplasia de tejido adiposo maduro (a) con algunos tractos
fibrosos (b). Se trata de una proliferacion circunscrita de tejido
celular subcutaneo. La masa tiende a estar mas vascularizada
(c) que en el tejido adiposo normal, sin embargo, en nuestro
caso no esta tan vascularizado y hay pocos tractos fibrosos.
Fuente: Laboratorio Anatomia Patologica Hospital Universitario
Marqués de Valdecilla, Santander.

normas éticas del comité de experimentacion humana res-
ponsable y de acuerdo con la Asociacion Médica Mundial y
la Declaracion de Helsinki.

Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que
han seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre la
publicacion de datos de pacientes y que todos los pacientes
incluidos en el estudio han recibido informacion suficiente
y han dado su consentimiento informado por escrito para
participar en dicho estudio.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado.
Los autores han obtenido el consentimiento informado
de los pacientes y/o sujetos referidos en el arti-
culo. Este documento obra en poder del autor de
correspondencia.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ninglin conflicto de intereses.
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