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RESUMEN

Introduccion: el sindrome de Launois-Bensaude (lipomatosis simétrica benigna o
sindrome de Madelung) fue descrito por primera vez en la mitad del siglo XIX. Este
padecimiento se caracteriza por la formacién de tejido adiposo no encapsulado en
diferentes zonas del cuerpo. Presentacion del caso: paciente masculino de 56 afios de
edad y color de piel negra con antecedentes de etilismo crénico de aproximadamente 35
afos de evolucion. Comenzd con aumento de volumen marcado en las regiones cervical
posterior y lateral, no doloroso, no movible, de consistencia gomosa. Acudié a la
Consulta de Cirugia del Hospital “Martires del 9 de Abril”; en el saldn de operaciones le
fueron extirpadas las masas de la region posterior y lateral del cuello. Debido a la
reaparicion del aumento de volumen asisti6 a la Consulta de Medicina Interna.
Conclusiones: no existe informe de algln caso en el que se haya observado regresion
espontanea, por lo que el Unico tratamiento eficaz es la extirpacion quirdrgica o la
liposuccion.
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ABSTRACT

Introduction: Launois-Bensaude syndrome (benign symmetric lipomatosis or
Madelung’s syndrome) was first described in the mid 19th century. This condition is
characterized by the formation of non-encapsulated adipose tissue in different areas of
the body. Case report: A 56-year-old male patient with black skin and a history of
chronic alcoholism, with approximately 35 years of evolution. He showed a marked
increase in volume in the posterior and lateral cervical regions, non-painful, non-
movable, of gummy consistency. He attended the Surgery Consultation of the Martires
del 9 Abril Hospital. In the operating room, the masses of the posterior and lateral neck
region were removed. Due to the reappearance of the increase in volume, he attended
the Internal Medicine Consultation. Conclusions: There is no report of any case in which
spontaneous regression has been observed, so the only effective treatment is surgical
excision or liposuction.
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INTRODUCCION

El sindrome de Launois-Bensaude (también sindrome de Madelung o lipomatosis
simétrica benigna) es una enfermedad poco frecuente que fue descrita, por
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primera vez, por Benjamin Brodie en el “St. George Hospital” de Londres,

Inglaterra, en 1846. En 1898 Launois y Bensaude, dos meédicos franceses,

ampliaron esta caracterizacidon, presentaron dos series de 35 y 30 casos,

respectivamente, y llamaron a esta rara enfermedad adenolipomatosis simétrica.

Se han descrito algo mas de 300 casos en la literatura, especialmente del sexo

masculino y en la edad media de la vida.®*"? Es una enfermedad rara, de etiologia

desconocida, caracterizada por multiples depdsitos de tejido adiposo distribuidos

de forma simétrica, sobre todo en la cabeza, el cuello, los hombros, el tronco y

las partes proximales de los miembros; los antebrazos, las manos y los pies

quedan sin afectacién.(*™®

De crecimiento inicialmente rapido (uno a dos afios), los lipomas evolucionan

después de manera lenta y progresiva,(l'z) aunque traumatismos e intervenciones

quirtrgicas pueden inducir nuevos crecimientos acelerados.(!) La enfermedad se
ha clasificado en dos tipos:‘"

o Launois-Bensau de tipo 1: afecta a varones con indice de masa corporal normal
o bajo. Se manifiesta con masas circunscritas que muestran atrofia progresiva
del tejido graso no involucrado.

» Launois-Bensau de tipo 2: debe diferenciarse de la obesidad pues la infiltracion
grasa es mas difusa y ocurre en ambos géneros. En general, el indice de masa
corporal es alto y no hay afectacion de profundidad.

Es una enfermedad con una incidencia de 1:25 000 habitantes, con una relacién
entre hombre y mujer de 15:1.%® La mayor incidencia se da en la zona
mediterranea y la edad de aparicién es entre los 30 y los 60 afios. Existe una
asociacion casi absoluta con el alcoholismo y, aunque existen otras, estas
derivan, casi siempre, del habito endlico’™ y guarda relacién con la diabetes
mellitus,*® la hiperlipidemia,*® la enfermedad hepatica,** el hipotiroidismo‘®
y la polineuropatia.t*® Si bien hay casos descritos de herencia familiar (para
algunos con un patrén de herencia autosémica dominante y para otros recesiva),
la mayoria de los casos son espontdneos, sin ningln patrén de herencia.!** La
fisiopatologia de la enfermedad aln no ha sido establecida, aunque existen varias
teorias. Se ha descrito una alteracién de la lipdlisis mediada por factores
adrenérgicos en la zona de acumulacion lipomatosa y no en las zonas de grasa
normal. Segun esta teoria se trataria de un defecto de la movilidad de los
triglicéridos en la zona afectada. Algunos autores consideran que es un tipo de
neoplasia que tiene su origen en los adipocitos de grasa parda. Los adipocitos de
las zonas de lipomatosis son iguales a los normales, pero de un menor tamafo, lo
que sugiere una hiperplasia celular.**® Los lipomas se localizan,
predominantemente, en la region cervical posterior (en el tipo Madelung), los
hombros y la porcién superior de extremidades superiores e inferiores (tipo
pseudoatlética), el abdomen, la region pélvica y las caderas (tipo ginecoide) vy
mucho mas raramente en las manos, en los pies e incluso en la lengua.®

Quienes la padecen a menudo sufren de enfermedades coexistentes como los

trastornos de la funcién hepatica, la polineuropatia, la diabetes, la ginecomastia,

la hiperuricemia y las desviaciones de los parametros del manejo de lipidos.

También se ha asociado con el sindrome de apnea-hipopnea del suefio debido a

que el estrechamiento de la via aérea superior interfiere en el funcionamiento
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normal de los musculos faringeos durante el sueio. Dada la naturaleza benigna
de la lesion su reduccion quirdrgica es el tratamiento de eleccién; la liposuccion
esta reservada para las lesiones mas pequenas. Los abordajes médicos probados
han sido infructuosos y en ninglin caso deben ser utilizados.®

Debido a la poca presentacion en el ambito médico actual de este sindrome y de
la controversial exposicion de su fisiopatologia, se decidid revisar la literatura y
exponer un caso con el objetivo de presentar los aspectos clinicos de un paciente
con sindrome de Launois-Bensaude.

INFORMACION DEL PACIENTE

Paciente masculino de 56 afos de edad, color de piel negra, con antecedentes de
etilismo crénico de aproximadamente 35 afos de evolucion. Un afio antes de
acudir a la consulta médica comenz6 con aumento de volumen marcado en las
regiones cervical posterior y lateral, no doloroso, no movible, de consistencia
gomosa. Acudid a la Consulta de Cirugia del Hospital General Universitario
“Martires del 9 de Abril” de la Ciudad de Sagua la Grande, Provincia de Villa
Clara; el especialista observo un aumento marcado de las masas cervicales, sobre
todo en la region posterior, y comprobd que eran una molestia para realizar los
movimientos de flexion y extension del cuello y un impedimento estético para el
paciente. Se le realizaron complementarios:

Glicemia: 4,4mmol/I

Colesterol: 5,5mmol/I

Triglicéridos: 1,5mmol/I

Transaminansa glutamico pirtvica (TGP): 45,6U/I

Transaminasa glutamico oxalacética (TGO): 31,5U/I

Ganma glutamil transpeptidasa (GGT): 265U/I

Creatinina: 76émicromol/|

Albumina: 45,5¢g/I

Acido Urico: 294mmol/I

Ultrasonido de partes blandas en las regiones posterior y lateral del cuello:
aumento difuso de todos los tejidos ganglionares sin poder definir ningun tipo
especifico. Ultrasonido de la glandula tiroides:

Lébulo derecho: mide 14x12x36mm

Istmo: mide 1,8mm

Lébulo izquierdo: mide 18x12x31mm

No se observé presencia de nddulos ni quistes, con buena relacién en su
estructura.

Se realizé una intervencion quirdrgica (que fue exitosa) para extirpar las masas
en las regiones posterior y lateral del cuello. Después de la operacion el paciente
abandond el alcohol, lo que favorecid la regresion de la enfermedad y la no
aparicion de las masas durante aproximadamente ocho meses. Comenzd de
nuevo a ingerir bebidas alcohdlicas 10 meses después de la intervencién
quirurgica, lo que provoco la reaparicion de las masas en la regidén cervical, esta
vez en la region posterior (figura 1), en la anterior (figura 2) y en la lateral
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Figura 1. Aumento de volumen en la regidon posterior
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Figura 2. Aumento de volumen en la regidn anterior
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Figura 3. Aumento de volumen en la region lateral

(figura 3). Acudié a la Consulta de Medicina Interna por la reaparicién del
aumento de volumen vy, tras una revision clinica del paciente y una busqueda de
literatura, se concluyd que se trata de un sindrome de Launois-Bensaude o de
lipomatosis simétrica benigna. El paciente no ha recibido tratamiento quirdrgico
nuevamente, se ha controlado con la suspensidon de las bebidas alcohdlicas y la
terapia psicoldgica para el abandono de este habito.

DISCUSION

El alcohol puede actuar como cofactor para la produccidon de lipomas de diferentes
formas, puede reducir el nUmero de receptores B-adrenérgicos, dificultar el efecto
lipolitico de la noradrenalina y la B-oxidacion, disminuir la lipdlisis y aumentar la
lipogénesis. Una disfuncién mitocondrial y de multiples deleciones y mutaciones
puntuales en el ADN mitocondrial son causas probables de origen en algunos
pacientes.®

El depdsito de grasa origina deformidad a diferentes niveles y recuerda, en la
zona parotidea, a mejillas de hamster, a nivel cervical a collar de caballo y en la
region nucal a joroba de bufalo. Cuando las masas alcanzan tamafios importantes
pueden afectar la movilidad del cuello y los brazos, asi como producir disnea,
disfagia o compresion mediastinica si la grasa comprime las estructuras internas
del térax. Existe una asociacion con la anemia macrocitica y la alteracién de
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pruebas de funcidén hepatica, probablemente ambas secundarias al alcoholismo, lo
mismo que un aumento de los niveles de HDL-C y una disminucién de LDL-C en
algunos pacientes, con un marcado incremento de la lipoproteinlipasa en el tejido
adiposo. En el 80 y hasta el 90% de pacientes se observa una neuropatia
periférica desmielinizante que se cree integrante de la enfermedad de Launois-
Bensaude y no secundaria al alcoholismo.®

Los adipocitos que se observan mediante microscopia son de caracteristicas
normales, pero de menor tamafio, lo que sugiere una hiperplasia celular.®® Se
recomienda a estos pacientes bajar de peso y la abstinencia alcohdlica, aunque
estas medidas no tienen efecto en la progresién de la enfermedad.® Adamo
describid que los pacientes, generalmente, solicitan atencién médica por su
apariencia estética, pero el tratamiento se reserva a enfermos con disminucion de
movimientos de cuello y problemas aerodigestivos porque, habitualmente, es
quirdrgico.®

En relacion con el manejo perioperatorio Tatjana recomienda la evaluacién
integral, en especial una revision acuciosa de la via aérea y de los factores de
riesgo para hemorragia, lo que concuerda con las recomendaciones de Conroy®® y
de los médicos que atendieron al paciente presentado en este caso.

El Unico tratamiento eficaz es la extirpacidon quirdrgica o la liposuccién, técnica
gue se ha realizado con anestesia local en masas de tamano limitado; sin
embargo, la primera eleccidn es la anestesia general porque debido a Ila
localizacion de las infiltraciones grasas estos pacientes presentan un mayor riesgo
de complicaciones durante la ventilacién y la intubacién.® No se encontré en la
literatura revisada ningun caso de regresion espontanea como sucedié en este
paciente por lo que no se utilizé tratamiento quirdrgico.

Es importante tomar en cuenta que el diagndstico diferencial de esta enfermedad
debe incluir, entre otras, la enfermedad de Dercum, algunas formas de distrofia
muscular, la neurofibromatosis tipo I, la neurolipomatosis de Alsberg, la
lipomatosis nodular de Krabbe y Bartels, la lipomatosis de Touraine y Renault, la
pseudolipomatosis de Verneuil y Potain, el sindrome de neoplasias multiples, el
sindrome del nevus epidérmico, los acrocordones-similes, el nevus melanocitico
congénito gigante y la macrodistrofia lipomatosa.®

Cuando se sospeche la posible malignizacién de alguna lesién, hecho no muy
frecuente pero si senalado en la literatura, serd inexcusable la realizacion de la
biopsia. Se ha descrito la aparicién de un liposarcoma mixoide y de un carcinoma
epidermoide del seno piriforme y se asocian, con relativa frecuencia, tumores del
tracto aerodigestivo superior (no por malignizacidon de las lesiones lipomatosas,
sino por el frecuente y elevado habito de fumar que presentan muchos de estos
sujetos).)

Segun Hadjiev esta enfermedad es infradiagnosticada porque estos individuos
solo reclaman atencion médica cuando las deformidades son muy evidentes o
existen alteraciones funcionales como las comentadas;) los autores de este
trabajo coinciden con lo planteado.

El sindrome de Launois-Bensaude se observa de manera poco frecuente en la
practica diaria del Especialista en Cirugia. Esta enfermedad, pese a su rareza,
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debe ser bien conocida porque existen multiples enfermedades que podrian
confundirse con ella.
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