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Caso clinico

Lipomatosis simétrica multiple y trombosis venosa profunda.
Comunicacion de un caso y revision de la bibliografia

Anahi Demosthene Sterling,* Michel Alvarez Pérez,** Omar Herrera Barrios,*** Marlén Izquierdo
Gonzalez***

RESUMEN

La lipomatosis simétrica multiple o enfermedad de Launois-Bensaude es un padecimiento infrecuente que se distingue por la acumu-
lacién simétrica y progresiva de masas adiposas no encapsuladas en diferentes sitios. Es mas frecuente en el cuello, los hombros
y la porcién superior de las extremidades. Se asocia con alcoholismo crénico y otros trastornos metabdlicos y con una serie de
complicaciones derivadas de la compresion de diversas estructuras por las masas tumorales. Se describe un caso relacionado con
trombosis venosa profunda y se revisa la bibliografia al respecto.
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ABSTRACT

Multiple symmetrical lipomatosis or Launois-Bensaude’s disease is a rare disease characterized by development of symmetric,
progressive subcutaneous not capsulated fat masses in different parts of the body; they are localized more frequently around the
neck, shoulders and upper extremities. This pathology is related to chronic alcoholism and some metabolism’s disorders so several
complications are caused by tumour compression of diverse structure. We describe a case associated with deep veins thrombosis

and make a review of medical literature.
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a lipomatosis simétrica multiple es una en-

fermedad poco frecuente cuya caracteristica

sobresaliente son los depositos grasos no

encapsulados en varios sitios del cuerpo. Su
evolucion suele ser asitomatica, lentamente progresiva
a lo largo de meses o afios, aunque se han comunicado
casos de evolucion mucho mas rapida.'-?

Afecta sobre todo a varones de mediana edad (con
limites entre 25 y 50 afios) y de raza blanca; se asocia
con alcoholismo y trastornos metabolicos, como: hiperli-
pemia, hiperuricemia, intolerancia a la glucosa, diabetes
mellitus e hipertransaminasemia.”?
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Se desconoce la etiopatogenia, aunque se ha suge-
rido un trastorno del metabolismo lipidico inducido
por la ingestion de alcohol. Recientemente se vinculd
con la mutacion 8344 en el gen tRNA (Lys) del ADN
mitocondrial .>¢

La biopsia de los lipomas muestra adipocitos mas
pequenos que los normales, con apariencia de tejido
graso blanco, aunque se ha sugerido la posibilidad de
su origen en el tejido graso pardo y posterior migracion
a la localizacion tipica de este proceso.”

En este articulo se comunica un caso de lipomatosis
simétrica multiple y de trombosis venosa profunda
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diagnosticado en el servicio de medicina interna del
Centro de Investigaciones Médico Quirurgicas de La
Habana, Cuba.

COMUNICACION DEL CASO

Paciente masculino de 60 afos de edad, con anteceden-
tes patologicos de lipomatosis simétrica multiple que
consultd debido al aumento de volumen del miembro
inferior izquierdo de comienzo agudo y rapida progre-
sion. Como antecedentes significativos se refiere una
intervencion quirtrgica por neuralgia del trigémino
una semana antes de su ingreso, asi como hipertension
arterial controlada y habito etilico hasta dos afios antes
del inicio del cuadro actual.

En el examen clinico se encontré aumento de vo-
lumen del miembro inferior izquierdo desde la regioén
inguinal hasta el pie, con franco predominio en el muslo,
con aumento local de la temperatura, rubor y dolor a
la palpacion del miembro. También se observaron mul-
tiples lipomas diseminados en los miembros superiores
e inferiores, torax, abdomen y region inguinal (figuras
1-3).

El estudio de ecografia-doppler puso de manifiesto
la trombosis venosa profunda ileofemoral extendida
hasta la poplitea izquierda. Por esta razon se inicid la
anticoagulacion con heparina intravenosa.

La analitica inicial mostr6 los datos del cuadro 1.

Cuadro 1. Datos del paciente al ingreso

Figura 1.

A las 24 horas de su ingreso tuvo fiebre de 38 °C que
permaneci6 varios dias, con incremento progresivo del
edema y el dolor. En el examen fisico no se encontra-
ron alteraciones cardiovasculares, respiratorias ni de
otros sistemas. La herida quirtargica mostré bordes bien
afrontados, sin dehiscencia ni signos de infeccion. Se
realizaron: hemocultivo, urocultivo y ecocardiograma,
con resultados negativos. Se repitio la ecografia-doppler
de MII y se comprobo aumento difuso de las partes blan-
das del MII con edema intersticial y adenopatias en la
region inguinal, trombosis venosa profunda ileofemoral
que se extendid hasta la poplitea y por debajo de ésta. La
vena ecogénica se observo aumentada de didmetro y sin

Hb 10.9 g/dL
Hematocrito 0.33
Eritrosedimentacion 25 mm
Leucocitos 13.0 x 109L
Neutrdfilos 0.68
Linfocitos 0.15
Monocitos 0.12
Eosinofilos 0.02
Plaquetas 180 x 10%/L
Tiempo de protrombina c-12.0 seg
p-12.6 seg
TPT-K 47.6 seg
TGO (ASAT) 47 U/L
TGP (ALAT) 85 U/L

GGT 84 U/L
Fosfatasa alcalina 97 U/L
Acido arico 205 mcmol/L
Creatinina 104 mcmol/L
Urea 9.3 mcmol/L
Glucemia 5.5 mmol/L
Proteinas totales 74 g/lL
Albumina sérica 38 g/L
Colesterol 4.92 mmol/L
Triglicéridos 0.78 mmol/L
Serologia No reactiva
VIH Negativo
HVC Negativo
HBsAg Negativo
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Figura 2.

Figura 3.

flujo. Se repiti6 el hemograma, que mostré incremento
de la leucocitosis, con neutrofilia significativa.

Con los elementos anteriores se planteo la existencia
de un proceso inflamatorio infeccioso de partes blandas.
Por eso se inicid el tratamiento antimicrobiano con 1
g de ceftriaxona cada 12 horas y antiinflamatorios no
esteroides, durante diez dias. Los sintomas comenzaron
a disminuir a las 48 horas de tratamiento.

Ademas, se le hicieron: endoscopia digestiva su-
perior, radiografia de térax, ultrasonido abdominal,
tomografia axial computada de torax y abdomen; todos
los resultados de estos estudios fueron negativos. Para
corregir la dosis de anticoagulantes periédicamente se
le monitorizo6 el tiempo de protrombina y de trombo-
plastina.

El paciente salio del hospital a los 21 dias, con tra-
tamiento anticoagulante oral, mejoria significativa del
edema en MII y total resolucion del cuadro infeccioso.
Se continud su seguimiento ambulatorio y la evolucion
satisfactoria.

DISCUSION

La mayor parte de las veces los pacientes con lipomatosis
simétrica multiple consulta al médico por la preocupacion
estética o por los sintomas que origina la compresion de
diversas estructuras.® En el caso que aqui se comunica la
enfermedad ya estaba diagnosticada y el paciente acudio
con un cuadro de trombosis venosa profunda asociado
con lipomas en la regiéon inguinal, que originaron la
inflamacion (celulitis). Esto se comprobd por estudios
de ultrasonido y de tomografia axial computarizada. La
inflamacion provoco la compresion de las estructuras
vasculares y condiciond la estasis sanguinea; en conse-
cuencia, la trombosis.

De acuerdo con las series revisadas, la enfermedad
predomina entre los hombres de edad media, aunque
también puede aparecer en mujeres con indice de
masa corporal alto e infiltracion grasa mas difusa.
En la bibliografia esta descrito el caso de una nifia
de 14 afios de edad acompaiiado de diferentes ma-
nifestaciones neuroldgicas.”” En nuestro paciente
el diagnostico de la enfermedad se realizo alrede-
dor de los 25 afios, con antecedentes de consumo
considerable de alcohol hasta dos afios previos a la
hospitalizacion, lo que coincide con los reportes de
otros autores.
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También se corroboré la existencia de alteraciones
metabdlicas, sobre todo la elevacion de las enzimas he-
paticas (TGO, TGP, GGT), pero no se encontraron otros
trastornos metabolicos. En virtud de su correlacion con
enfermedades neoplasicas, sobre todo de las vias respi-
ratorias y digestivas, y considerando que la trombosis
venosa profunda también puede ser paraneoplasica,
se realizaron estudios endoscépicos e imagenologicos
(gastroduodenoscopia y tomografia axial computarizada
de torax y abdomen) para descartarlas, pero resultaron
negativos.®1°

La biopsia de las lesiones no se efectué porque el
diagnostico de lipomatosis ya estaba establecido; por
eso las investigaciones y el tratamiento se dirigieron a
la trombosis venosa profunda y al control de la infeccion
local, con lo que se logré la remision de los sintomas y
la mejoria del paciente.

REVISION DE LA BIBLIOGRAFIA

La lipomatosis simétrica multiple la describieron, prime-
ro Benjamin Brodie en el St. George Hospital de Londres
en 1846 y, luego, Otto Madelung, en 1888. Madelung
describio una serie de 33 pacientes, tres de los cuales
eran suyos. En 1898 Launois y Bensaude, dos médicos
franceses, ampliaron esta descripcion con la presenta-
cion de dos series de 35 y 30 casos, respectivamente.
Denominaron a la enfermedad “adenolipomatosis simé-
trica”. Desde entonces en la bibliografia se han descrito
mas de 300 casos, especialmente del sexo masculino y
en la edad media de la vida.'

Se conoce también con los nombres de enferme-
dad de Madelung, enfermedad de Launois-Bensaude,
adenolipomatosis simétrica, lipomatosis simétrica mul-
tiple, lipomatosis simétrica difusa, lipomatosis simplex
indolens, lipomatosis circunscrita multiple, lipomatosis
cefalotoracica y lipomatosis cervical benigna familiar.?

Es una enfermedad que se distingue por multiples
depdsitos subcutancos de tejido adiposo no encapsu-
lado, distribuidos en forma simétrica en la region de
la cabeza y el cuello, hombros, tronco, parte proxi-
mal de los miembros superiores, pared abdominal y
region inguinal. Al inicio los lipomas muestran un
crecimiento rapido y, posteriormente, una evolucion
lenta y progresiva.’

La denominacion clasica de lipomatosis tipo I es la
de localizacion cervicofacial, descrita por Madelung
y la de la tipo II cervicotoracica, descrita por Lau-
nois y Bensaude. En otros textos se refiere a la que
aparece en varones de mediana edad como tipo I, y
la que padecen mujeres con indice de masa corporal
alto e infiltracion grasa mas difusa, como tipo II. Otra
clasificacion encontrada en la bibliografia se refiere al
tipo Madelung, cuando los lipomas se localizan, predo-
minantemente, en la region cervical posterior. El tipo o
forma pseudoatlética corresponde a la localizacion en
los hombros y la porcidn superior de las extremidades
superiores e inferiores. La de tipo ginecoide es la que
se distribuye en el abdomen, la region pélvica y las
caderas. Menos frecuente es la afectacion de manos,
pies e incluso en la lengua !

La lipomatosis es una enfermedad de origen descono-
cido de la que se han propuesto dos teorias. La primera
se basa en un defecto del estimulo adrenérgico de lipo-
lisis, dependiente de una enzima lipasa, que permite la
autonomia en los adipocitos. La segunda atribuye una
adrenorresistencia a los adipocitos, que se relaciona
con la grasa parda, que sufre una denervacion simpatica
funcional que conlleva hipertrofia de las células grasas,
como ocurre con la grasa blanca. Al inicio se considero
que estos trastornos los inducia la ingestion de alcohol,
pero hace poco se asociaron con la mutacion 8344 en el
gen tRNA(Lys) del ADN mitocondrial. Desde hace mu-
chos afios se conoce la posibilidad de aparicion familiar,
incluso en algunos casos de esta enfermedad se propuso
una herencia autosomica dominante.*’

Lo comun es relacionar la ingestion de alcohol con
los trastornos metabolicos como la hiperlipemia, hipe-
ruricemia, intolerancia a la glucosa, diabetes mellitus,
hipertransaminasemia y la acidosis tubular renal. En 80
a 90% de las ocasiones cursa con neuropatia motora y
sensitiva y, a veces, se han manifestado con neoplasias
malignas de la via aerodigestiva.'*!

Desde el punto de vista clinico se manifiesta por lipo-
mas con distribucion cervical y toracica superior, aunque
pueden extenderse a otras areas, como el mediastino, la
cavidad oral y la parte proximal de las extremidades.
De manera excepcional se han descrito: afectacion de la
pared abdominal anterior, pubis y region inguinal, pero
no en la pelvis ni intrabdominal. Los pacientes suelen
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acudir a consulta sobre todo por preocupacion estética o,
mas raramente, por limitacion de la movilidad cervical
o sintomas compresivos. Las masas adiposas crecen
y afectan las estructuras y planos anatomicos, incluso
pueden disecar zonas miofasciales muy vasculariza-
das. Con mayor frecuencia se cita a la polineuropatia
periférica, que cursa con afectacion motora, sensitiva o
autondmica. La compresion de la region laringo-traqueal
y del nervio recurrente (disnea, disfonia o disfagia) y de
estructuras mediastinicas, como la vena cava superior,
llegan a producir sindrome de la vena cava superior. En
la bibliografia estan descritos casos con encefalopatia
mitocondrial y otras raras asociaciones. No esta descrita
la concomitancia con enfermedad coronaria, infarto de
miocardio ni otras alteraciones cardiacas.>’

Desde el punto de vista histologico, en el examen
macroscopico se observa una masa de tejido adiposo
no encapsulado que, visto a la luz del microscopio, se
revela como adipocitos maduros monovacuolares, que
sugieren un origen en la grasa blanca. Sin embargo, se
trata de adipocitos de menor tamafo que los de la grasa
normal de esos mismos pacientes. Con el estudio de
microscopia electronica, luego de cultivo celular, se
observan células grasas multivacuoladas, de aspecto
mas semejante a la grasa parda humana. En resumen, los
datos indican que se trata de un tejido con caracteristicas
mixtas entre ambos tipos de grasa parda y blanca, con
un comportamiento y estructura no lejos de las células
neopldasicas, con baja respuesta lipolitica al estimulo de
la norepinefrina y alteraciones en el catabolismo de los
triglicéridos.*'

Esta descrita la degeneracion maligna, histologi-
camente comprobada de un lipoma a un liposarcoma
mixoide en un paciente con antecedentes de crecimiento
asimétrico en uno de sus lipomas, y la asociacion de
este proceso con determinados tumores de cabeza y
cuello.'*1

El diagnoéstico de este padecimiento es relativa-
mente sencillo, por los datos clinicos obtenidos en la
exploracion fisica. Conviene apoyar las sospechas con
pruebas de imagen como la tomografia axial o resonancia
magnética nuclear, sobre todo en los casos que afectan
estructuras delicadas, puesto que la distribucion de la
grasa es anarquica, y no pocas veces se encuentran cal-
cificaciones en las masas lipomatosas.'*

El tratamiento de la lipomatosis simétrica multiple
suele ser insatisfactorio, debido a que el cese del con-
sumo de alcohol no ha demostrado un efecto benéfico
definitivo y por las dificultades del tratamiento quirar-
gico debido al tamafio de las masas lipomatosas y su
localizacién. Con la administracion de salbutamol oral
se ha comunicado la regresion de las masas lipomatosas
y de lipomas localizados en la pared abdominal luego de
la inyeccion intralesional de enoxaparina.'®!”

La escision completa de los lipomas esta indicada
especialmente en casos de afectacion funcional o de las
estructuras vitales. La liposuccidn es otra alternativa
valida en determinados casos; implica menor riesgo que
la lipectomia, a menudo con menor numero de efectos
adversos, buenos resultados estéticos y la posibilidad
de practicarse repetidamente, incluso mediante apoyo
ecografico para su realizacion.'®
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