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Horváth D., Pizinger K.

Dermatovenerologická klinika LFUK a FN PlzeÀ
pfiednosta prof. MUDr. K. Pizinger, CSc.

Souhrn

Benigní symetrická lipomatóza Launois-Bensaude

Autofii popisují 4 pfiípady vzácné benigní symetrické lipomatózy zaznamenané v prÛbûhu jednoho roku,
pro kterou jsou charakteristická masivní tuková depozita hlavnû v oblasti ramen, loktÛ, stehen a krku.
U v‰ech pfiípadÛ byla pozorována kombinovaná dyslipidémie a vzniku onemocnûní pfiedcházela jaterní
zátûÏ. Onemocnûní je ãasto asociované s alkoholismem, hepatopatií, poruchou glukózové tolerance, hyper-
urikémií a maligními tumory.

Klíãová slova: Madelungova nemoc – cervikální lipomatóza – syndrom Launois-Bensaude – symetrická
adenolipomatóza

Summary

Benign Symmetric Lipomatosis Launois-Bensaude

Authors describe 4 cases of rare benign symmetric lipomatosis observed during one year. The disease is
characterized by massive fatty deposits mainly in the shoulders, elbows, thighs and neck. All cases were
associated with combined dyslipidaemia and the onset was preceded by liver stress. The disease is often
associated with alcoholism, hepatopathy, impaired glucose tolerance, hyperuricaemia and malignant
tumours.

Key words: Madelung’s disease – lipomatosis cervicalis – Launois-Bensaude syndrome – symmetric ade-
nolipomatosis

ÚVOD

Benigní symetrická lipomatóza (BSL) je vzácné one-
mocnûní, o nûmÏ je pomûrnû malé povûdomí v na‰í derma-
tologické literatufie, a proto si dovolujeme pfiedloÏit 4 pfií-
pady tohoto onemocnûní pozorované na na‰í klinice
bûhem 1 roku.

POPIS P¤ÍPADÒ

Pfiípad 1
Pacientem byl 45let˘ muÏ s anamnézou hyperurikémie

s dnav˘mi artritidami, se smí‰enou hyperlipoproteinémií
a postetylickou steatofibrózou jater provázenou ikterem ve
30 letech. V rodinû se projevy lipomatózy u nikoho nevy-

skytly. Otec pacienta zemfiel ve 48 letech na karcinom
jater. Pacient byl nekufiák, pfiiznal abúzus 3 piv dennû, uÏí-
val asi 15 let alopurinol. Vznik onemocnûní datuje asi rok
po prodûlaném ikteru a zji‰tûní steatofibrózy jater. Pacient
vyhledal dermatology pro progresi tukov˘ch depozit na
stehnech, která mu znaãnû omezovala chÛzi a zhor‰ovala
kvalitu Ïivota (obr. 1). Klinicky bylo pfiítomné v˘razné
symetrické zmnoÏení tukové tkánû, s maximem na vnitfi-
ních stranách proximálních oblastí stehen (obr. 2). Pfii chÛ-
zi docházelo ke kontaktu tukov˘ch valÛ a k opakovanému
poranûní kÛÏe se vznikem povrchov˘ch ulcerací. Nález
jsme hodnotili jako benigní symetrickou lipomatózu gyne-
koidného typu. V laboratorním vy‰etfiení byla zji‰tûna ele-
vace hodnot cholesterolu 6,29 mmol/l (norma 3,8–5,2
mmol/l), triacylglycerolÛ 3,11 mmol/l (0,9–1,7 mmol/l),
ALT 0,91 µkat/l (0,1–0,67 µkat/l), GMT 3,13 µkat/l
(0,17–1,1 µkat/l) a smí‰ená dyslipidémie LDL 3,9 mmol/l
(3,0–3,4 mmol/l), Apo A-I 1,83 g/l (1,6–1,8 g/l), Apo B
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0,93 g/l (0,8–0,9 g/l), sníÏení HDL 1,24 mmol/l (1,6–1,8
mmol/l). Kyselina moãová byla pfii celkové léãbû antiura-
tiky jen nadhraniãní, a to 481 µmol/l (140–340 µmol/l).
Ostatní laboratorní v˘sledky vãetnû hormonÛ ‰títné Ïlázy
a markerÛ hepatitid byly v mezích referenãních hodnot.
Pfii sonografickém vy‰etfiení bfii‰ních orgánÛ byla zji‰tûna
hepatomegalie pfii steatóze jater, bez loÏiskov˘ch procesÛ.
Pacient byl pfiedán do péãe metabolické poradny pro poru-
chy tukÛ a ve spolupráci s plastick˘m chirurgem provede-
no liposukãní o‰etfiení. Po tomto o‰etfiení do‰lo k v˘razné
redukci tukov˘ch mas v podkoÏí stehen a pacient se mohl
vrátit do bûÏného Ïivota bez omezení pohybu. Vzhledem
k nedávno provedenému liposukãnímu v˘konu jsme zatím
nepozorovali progresi onemocnûní.

Pfiípad 2
Pacientkou byla 65letá Ïena, astmatiãka, hypertoniãka,

s hypothyreózou, vfiedovou chorobou Ïaludku, po revma-
tické horeãce v r. 1968 a cholecystektomii pro lithiázu
v r. 1961. Dostavila se na na‰i kliniku pro 2 roky trvající
symetrické zmnoÏení tukov˘ch valÛ na horních konãeti-
nách s maximem nad lokty. Pacientka byla nekufiaãka,
s negativní anamnézou abúzu alkoholu. Vyhledala nás pro
progresi projevÛ v distalních partiích paÏí, kterou zazna-
menala tím, Ïe si nemohla obléci svoji oblíbenou halenku
(obr. 3). Lipomatózu v rodinû nikdo nemûl. Z lékÛ brala
dlouhodobû molsidomin, hydrochlorothiazid, amilorid,
levothyroxin a itoprid. V záfií 2003 prodûlala
i salmonelovou gastroenteritidu s difuzní hepatopatií. Rok

poté pozorovala zmnoÏení tukové tkánû na horních kon-
ãetinách. Onemocnûní zaãalo náhle a zbytnûní v oblasti
loktÛ po dosaÏení nynûj‰í velikosti jiÏ dále neprogredova-
lo (obr. 3). Nález jsme hodnotili jako benigní symetrickou
lipomatózu pseudoatletického typu. Klinicky bylo patrné
v˘razné symetrické zmnoÏení tukové tkánû s maximem na
dorzolaterálních stranách distálních oblastí paÏí, nad lopat-
kami a na krku v oblasti proximální Th a C pátefie (cha-
rakter cervikalnû-nuchálního typu) (obr. 4). V laboratorním
vy‰etfiení byla zji‰tûna elevace hodnot cholesterolu
5,38 mmol/l (norma 3,8–5,2 mmol/l), triacylglycerolÛ
2,37 mmol/l (0,9–1,7 mmol/l), zv˘‰ení hodnot LDL

Obr. 1. BSL – gynekoidní typ. Obr. 2. Detail tukov˘ch depozit na stehnech.

Obr. 3. Detail tukov˘ch depozit na levé paÏi.
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3,51 mmol/l (3,0–3,4 mmol/l) a sníÏení HDL 1,19 mmol/l
(1,6–1,8 mmol/l). Kyselina moãová a dal‰í laboratorní
v˘sledky vãetnû markerÛ hepatitid a hormonÛ ‰títné Ïlázy
byly v mezích referenãních hodnot. Sonografické vy‰etfie-
ní projevÛ na paÏích prokázalo nápadnû bohatou tukovou
tkáÀ bez edému a bez omezení cévních a nervov˘ch svaz-
kÛ. Na USG jater byla zji‰tûna vy‰‰í echogenita pfii difuz-
ní hepatopatii v rámci v˘raznûj‰í steatózy, bez loÏiskov˘ch
zmûn v parenchymu. Lipomatóza byla zji‰tûna i v retro-
peritoneu.

DISKUSE

Benigní symetrická lipomatóza je vzácné onemocnûní
klinicky charakterizované masivními symetrick˘mi depo-
zity tuku na krku, paÏích a zádech, dávajícími pacientovi
pseudoatletick˘ vzhled. V pfiípadû rozloÏení tukov˘ch
depozit v oblasti pánevního pletence a stehen vytváfií obraz
hru‰kovitého, gynekoidního vzhledu. V souãasnosti se
v odborné literatufie rozli‰ují 3 formy benigní symetrické
lipomatózy: typ I cervikálnû-nuchální (MadelungÛv krk),
typ II ramenního pletence (pseudoatletick˘) a typ III páne-
vního pletence (gynekoidní) (2, 9). Onemocnûní se vysky-
tuje sporadicky, a to ve vûku mezi 30.–60. rokem,
s incidencí asi 1:25 000, s ãastûj‰ím v˘skytem u muÏÛ
(13:1 vÛãi Ïenám), a mÛÏe se vyskytovat i hereditárnû (1,
7, 9). Etiologie není známa. Onemocnûní b˘vá asociova-
né s chronick˘m alkoholismem (aÏ u 90 % pacientÛ),
hyperlipoproteinémií, hyperurikémií, chronickou hepato-
patií, poruchou metabolismu glukózy, pfiíleÏitostnû
i s maligními tumory (spinocelulární karcinom horních
d˘chacích cest) (1, 5, 7, 9, 10).

V‰echny popsané pfiípady jsme zdokumentovali bûhem
jediného roku. Jednalo se o dospûlé pacienty v rozmezí 35
aÏ 65 let. Zaznamenali jsme ãastûj‰í v˘skyt benigní syme-
trické lipomatózy u Ïen neÏ u muÏÛ, a to v pomûru 3:1.
U v‰ech pacientÛ bylo onemocnûní diagnostikováno pfii
bûÏném ambulantním vy‰etfiení, a proto nelze porovnávat
tento pomûr s incidencí v˘skytu udávanou v zahraniãní
literatufie, kde byl popsán ãastûj‰í v˘skyt onemocnûní
u muÏÛ (1, 2, 7, 8). Charakteristick˘m znakem u v‰ech
na‰ich vy‰etfiovan˘ch pacientÛ byla kombinovaná dyslipi-
démie v laboratorním vy‰etfiení a pfied vznikem onemocnû-
ní pfiedcházela jaterní zátûÏ. V jednom pfiípadû ‰lo
o steatofibrotické postiÏení jater s ikterem vyvolané
nadmûrn˘m abúzem alkoholu, v druhém pfiípadû
o hepatopatii pfii salmonelové gastroenteritidû a v dal‰ím
o zátûÏ jater po farmakologicky indukovaném porodu
s epidurální anestezií. Dva pfiípady byly gynekoidní (obr.
1, 2) a 2 pseudoaltletického typu (obr. 3), z toho v 1 pfiípa-
dû i v kombinaci s cervikálnû-nuchálním typem (obr. 4).
Zmûny v oblasti poruchy glukózové tolerance nebo malig-
nita nebyly ani v jednom pfiípadû prokázany.

Histologicky jde o normální, neopouzdfienou tukovou
tkáÀ, bez charakteristick˘ch zmûn typick˘ch pro onemoc-
nûní tuku. Hypotetick˘m pfiedpokladem lokalizovaného
zmnoÏení normální tukové tkánû je lokální porucha kate-
cholaminy stimulované lipol˘zy v tukov˘ch buÀkách (4).
Na lipomatózních adipocytech byla in vitro prokázána sní-
Ïena lipolytická odpovûì na katecholaminy, která v‰ak
není pfiítomna v tukov˘ch buÀkách nelipomatózního tuku
(4). U nelipomatózních adipocytÛ, v prostfiedí s katechola-
miny, dochází k v˘znamnému poklesu hladiny intracelu-
larního ATP, zatímco v lipomatózním se hladina ATP
nemûní (4). SníÏená lipolytická odpovûì u pacientÛ s BSL
byla zji‰tûna i pfii hladovûní a po i.v. aplikacích noradrena-
linu. To naznaãuje funkãní denervaci nûkter˘ch bunûãn˘ch

Obr. 4. BSL – pseudoatletick˘ typ v kombinaci
s Madelungov˘m krkem.

Pfiípad 3
·lo o náhodn˘ záchyt benigní symetrické lipomatózy

gynekoidního typu u 35leté pacientky hospitalizované na
na‰i klinice pro zhor‰ení atopického ekzému. Rodinná
a farmakologická anamnéza byly nev˘znamné. V dûtství
ve 12 letech prodûlala salmonelovou infekci, jinak s niãím
nestonala. První pfiíznaky onemocnûní pozorovala ve vûku
23 let, po indukovaném porodu s epidurální anestezií. Po
porodu byla rok sledovaná sv˘m gynekologem pro pfietr-
vávající elevaci hodnot jaterních testÛ. Klinicky bylo pfií-
tomné symetrické zmnoÏení tukové tkánû s maximem na
zevních stranách proximálních ãástí stehen. V laborator-
ních testech mûla elevaci hodnot cholesterolu 5,54 mmol/l
(norma 3,8–5,2 mmol/l), LDL 3,57 mmol/l (3,0–3,4
mmol/l), hraniãní hodnoty triacylglycerolÛ 1,70 mmol/l
(0,9–1,7 mmol/l), sníÏení hodnot HDL 1,34 mmol/l
(1,6–1,8 mmol/l). Dal‰í laboratorní v˘sledky byly
v referenãních mezích. Pfii USG vy‰etfiení jater byl zji‰tûn
drobn˘ hemangiom v pravém jaterním laloku jinak bez
zmûn v parenchymu.

Pfiípad 4
58letá pacientka se dostavila pouze ke konzultaci pro 4

roky trvající symetrické projevy zmnoÏené tukové tkánû
na horních konãetinách a hrudníku. Klinicky nález byl
zhodnocen jako benigní symetrická lipomatóza pseudoat-
letického typu. Histologické ani laboratorní vy‰etfiení u ní
provedeno nebylo.
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populací tukové tkánû a jejich rezistenci na katecholami-
ny (4, 6). Dal‰í hypotéza pfiedpokádá formování lipoma-
tózních mas v embryonálních zbytcích hnûdé tukové tká-
nû (5, 6). Nevyfie‰enou otázkou ov‰em stále zÛstává
souvislost rozvoje onemocnûní v pozdûj‰ím období Ïivo-
ta a role postiÏení jaterního parenchymu jako potenciální-
ho spou‰tûcího mechanismu. V diferenciální diagnostice
musíme pom˘‰let hlavnû na onemocnûní v oblasti krku,
jak˘mi jsou nádory (tyreoidální karcinom), metastázy lym-
fatick˘ch uzlin, lymfoproliferativní onemocnûní, cysty,
struma, morbus Cushing (“b˘ãí ‰íje“), neurofibromy, lipo-
my a hemangiomy, které mÛÏou imitovat zmnoÏení tuko-
vé tkánû a pfiipomínat cervikálnû-nuchální typ BSL, tzv.
MadelungÛv krk. Diferenciální diagnostika dále zahrnuje
fiadu vzácn˘ch lipomatóz, napfiíklad morbus Dercum (lipo-
matosis dolorosa), která se na rozdíl od BSL projevuje
difuzním, bolestiv˘m zmnoÏením tukové tkánû, vyskytu-
jícím se skoro v˘luãnû u obézních Ïen v menopauze,
s maximem v˘skytu na trupu a v oblasti akrálních ãástí
konãetin. Lipomatosis Touraine-Renault, pro kterou jsou
charakteristická neopouzdfiená, nebolestivá, tuková depo-
zita na trupu, se vyskytuje u Ïen stfiedního vûku, s tûÏk˘m
abúzem alkoholu a cirhotick˘m postiÏením jater. Lipoma-
tosis nodularis Krabbe-Bartels je charakteristická mnoho-
ãetn˘mi lipomy celého povrchu tûla, ãasto postihujícími
i oãní víãka. Velmi vzácná je pseudolipomatóza Verneuil-
Petain a neurolipomatóza Alsberg (9).

Metodou léãby BSL je liposukãní o‰etfiení, které má
zpravidla pouze pfiechodn˘ efekt (3). Doporuãuje se
zejména pfii útlaku dÛleÏit˘ch orgánÛ (d˘chací cesty, medi-
astinum, kofienové nebo periferní nervy) (9). Vhodné je
tuto léãbu doplnit celkov˘m podáváním hypolipidemik,
která ov‰em sama o sobû nemají vliv na regresi tukov˘ch
depozit. Abstinence alkoholu a nízkotuãná dieta jsou
nezbytné.

ZÁVùR

Benigní symetrická lipomatóza je onemocnûní ãasto
asociované s alkoholismem, hepatopatií, poruchou glukó-
zové tolerance, poruchou metabolismu lipidÛ, hyperuriké-
mií a maligními tumory. U v‰ech pacientÛ s touto diagnó-
zou je proto vhodné provést dÛkladné anamnestické,
klinické i zobrazovací vy‰etfiení pfiedev‰ím jater
a v laboratorním screeningu se zamûfiit na lipidogram

a jaterní testy. I kdyÏ patfií BSL po stránce somatické
k benigním onemocnûním, po stránce psychické pacienta
velmi zatûÏuje. To jsme zaznamenali ve v‰ech na‰ich pfií-
padech, kde pacienti byli ochotni podstoupit liposukãní
o‰etfiení i na vlastní náklady.
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Výbor Pracovní skupiny pro akné Sekce korektivní dermatologie České dermatolo-
gické společnosti srdečně zve všechny lékaře zajímající se o problematiku obličejo-
vých dermatóz na

2. konferenci Akné a obličejové dermatózy, která se bude konat 7. 11. 2008, ten-
tokrát v hotelu Holiday-Inn v Brně. Srdečně zváni jsou slovenští kolegové. Program
konference je již připraven a doufáme, že pro Vás bude zajímavý.Všem členům Pracov-
ní skupiny pro akné přijdou písemné pozvánky, ostatní, prosím, sledujte naše webové
stránky, kde budete včas informováni o možnostech registrace.

za výbor Pracovní skupiny: MUDr. Zuzana Nevoralová

—————————————————————————————————————

AKNÉ A OBLIČEJOVÉ DERMATÓZY
2. konference pořádaná Pracovní skupinou pro akné ČDS ČLS JEP

7. 11. 2008, Brno, hotel Holiday-Inn

Program konference

9.30 - 10.00 Prezentace účastníků
10.00 - 10.15 Zahájení konference

prof. MUDr. Petr Arenberger, DrSc., MBA – předseda ČDS ČLS JEP
doc. MUDr. Jarmila Rulcová, CSc. – předsedkyně Pracovní skupiny pro akné

BLOK OBLIČEJOVÉ DERMATÓZY
10.15 - 10.45 prim. MUDr. Hana Bučková, Ph.D.: Obličejové dermatózy v dětském věku – přehled
10.45 - 11.05 prof. MUDr. Petr Arenberger, DrSc.,MBA: Lokální imunomodulátory v léčbě obličejových

dermatóz
11.25 - 11.45 MUDr. Zuzana Nevoralová: Kazuistiky zajímavých obličejových dermatóz

BLOK AKNÉ
11.05 - 11.25 prof. MUDr. Jana Hercogová, CSc.: Možnosti fototerapie u akné
11.45 - 12.05 prim. MUDr. Eva Rasochová: Isotretinoin - chyby, mýty, realita
12.05 - 12.25 prim. MUDr. Nina Benáková: Role diety u akné
12.25 - 12.45 doc. MUDr. Jarmila Rulcová, CSc.: Jak jsme léčili akné v roce 2007?
12.45 - 13.00 prim. MUDr. David Stuchlík: Odborný kvíz

13.00 - 14.00 oběd

14.00 - 14.20 prim. MUDr. Hana Zelenková, CSc.: Nové možnosti lokální léčby akné

14.20 - 15.40 SATELITNÍ SYMPÓZIA FIREM
15.40 - 16.00 Hodnocení konference

Předání certifikátů
16.00 Závěr

Konference bude kreditována Českou lékařskou komorou.
Účastnický poplatek pro členy Pracovní skupiny pro akné 490 Kč, pro ostatní 590 Kč
Přihlášky na www.edukace.cz

Další informace sledujte průběžně na www.derm.cz.– Sekce korektivní dermatologie
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