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Enfermedad de Madelung:
cuando la grasa no sabe a
donde Ir.

Monica Pérez Gonzalez, Elena Lopez
Miralles, Esther Alonso Garcia, Esther
Rinones Mena, Maria Jesus Rubio Sanz,
Pablo Martinez Nunez.

Hospital Universitario de Burgos, Burgos,
Espana.



OBJETIVO DOCENTE

Describir los hallazgos radiologicos de la
enfermedad de Madelung.

*Revisar los datos clinicos y epidemiologicos.
*Posibles diagnosticos diferenciales.
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REVISION DEL TEMA

La lipomatosis simetrica  multiple  tambien
denominada lipomatosis simetrica benigna o
enfermedad de Madelung fue descrita por primera
vez en 1846 por el doctor Benjamin Brodie al
presentar a dos pacientes con lipomas nucales
simetricos. En 1888 el doctor Otto Madelung
describlo una serie de 33 casos con lipomatosis
cervical denominandola “collar de Madelung”. En
1898 Launois y Bensaude definieron este sindrome
como |a presencia de multiples, simetricos
acumulos de tejildo graso no encapsulado
distribuidos por el cuello, la region dorsal alta y el
abdomen.
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La enfermedad de Madelung es una entidad
benigha poco frecuente, con una prevalencia
superior a la media en la provincia de Burgos.

Se caracteriza por la presencia de multiples masas
No encapsuladas de tejido graso, de distribucion
simetrica, que normalmente se depositan a lo largo
del tejido celular subcutaneo de las regiones nucal,
dorsal, mamaria, deltoidea, cuello, abdomen vy
segmentos proximales de las extremidades. La
parte distal de los miembros superiores e inferiores
esta respetada.
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Se ha visto que estos sitios tipicos de la enfermedad
de Madelung son Ilos mismos que donde se distribuye
la grasa parda en el feto.

Predomina en varones de entre 30 y 50 anos y en
Zzonas mediterraneas, aunque recientemente se han
descrito varios casos en el norte de Europa.

Su etiologia es desconocida pero se ha visto una clara
asoclacion con un alto consumo de alcohal,
fundamentalmente de vino tinto.

Estudios recientes han demostrado que una
deshabituacion de la alcoholemia se asocia con una
regresion de los depositos de lipomatosis y un
aumento del consumo de alcohol parece acelerar la
enfermedad.

El curso natural de la enfermedad de Madelung se
considera lento y progresivo.

El diagnostico de la enfermedad de Madelung requiere
|la presencia de multiples lipomas no encapsulados de
distribucion simetrica, sin afectacion de la parte distal
de los brazos y las piernas.

El diagnostico se basa en una buena historia clinica
(con un antecedente de consumo de alcohol hasta en
el 90% de los pacientes) seguido de una correcta
exploracion fisica. Las pruebas de imagen (ecografia,
TC y RM) pueden ser utlles para evaluar la
distribucion de la grasa y diferenciar esta entidad de
otras patologias.
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Como complicaciones se encuentran disnea,
disfagia, ronquidos y SAOS (Sindrome de disnea
obstructiva del sueno) secundarias a la compresion
de la via aerea alta. La asociacion con neuropatias
somaticas y autonomicas se describio por primera
vez en 1984 y los sintomas estan presentes en el
90% de los pacientes siendo los mas frecuentes las
parestesias, calambres musculares, taquicardia,
hiperhidrosis, disfuncion erectil, acrocianosis,
ulceras troficas y contractura de Dupuytren. La
severidad y evolucion de la neuropatia no se
encuentra en relacion con los habitos alcoholicos
del paciente.

Tambien se asocia frecuentemente a diabetes
mellitus, hiperlipidemia, disfuncion hepatica e
hipotiroidismo.

La densidad e Intensidad de la grasa visualizada por
TC v RMN respectivamente es similar a la de la
grasa normal.

La TC se considera la tecnica de eleccion para el
diagnostico y la evaluacion pre y post-operatoria
debido a su mayor rapidez y menor coste respecto a
la RM.

La evaluacion preoperatoria juega un papel
Importante en la evaluacion de la extension y la
distribucion de |la grasa, localizar los grandes vasos
del cuello y del mediastino, detectar la compresion y
desviacion de la traquea y el esofago.
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La RM es superior a la TC en evaluar la extension
de la grasa fundamentalmente en el mediastino y en
la region extrapleural.

Estas tecnicas permiten diagnosticar la enfermedad
v diferenciarla de otras entidades como Ia
enfermedad de Dercum, la lipomatosis familiar
multiple, el sindrome de Bannayan-Zonoana,
sarcomas, angiolipomas, lipoblastomas,
neurofibromatosis, distroflas musculares o el
sindrome de Hanhart entre otros.

Tambiéen permiten identificar posibles
complicaciones como I|a compresion de las
glandulas salivares o los grandes vasos, el estasis
venoso VY la obstruccion de la via aerea o digestiva.
La RM es superior a la TC para la valoracion del
exceso de grasa en el cuello.

El uUnico tratamiento efectivo es la reduccion
quirurgica de la lipomatosis mediante lipectomia o
liposuccion.
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Se presenta el caso de un varon de 37 anos de
nacionalidad espanola con antecedentes de
Importante ingesta alcoholica desde los 14 anos vy
tuberculosis pulmonar resuelta. Acude a su medico
de Atencion Primaria porque ha notado en los
ultimos meses crecimiento de “tumoraciones’
cervicales expansivas de consistencia blanda, sin
aumento de peso.

Se realiz6 una detallada historia clinica vy
exploracion. Posteriormente se procedio a la
realizacion de TCMC identificandose lipomatosis
subplatismal que ocupaba los triangulos submental
y submaxilar, asi como acumulacion de tejido graso
en la region cervical central inferior.

Tras el diagnostico de enfermedad de Madelung se
realizo reseccion de la lipomatosis (lipectomia)
mediante abordaje transversal cervical.

Las piezas quirurgicas fueron enviadas para estudio
anatomopatologico con diagnostico de tejido
adiposo maduro compatible con lipomatosis.
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Figs. 1y 2.

Cortes axiales de TC: se identifican masas de
densidad grasa localizadas en la region cervical
inferior, expansivas Yy simétricas (flechas), con
preservacion de las estructuras adyacentes.



Cortes axiales de TC: masas de densidad grasa
localizadas en la region dorsal, expansivas vy
simeétricas (flechas) en relacion a lipomatosis.



Cortes axiales (A,B), coronal (C) y sagital (D) de TCMC.:
masa de densidad grasa localizada en el mediastino,
homogénea, N0 encapsulada, en relacion a lipomatosis
mediastinica en paciente con enfermedad de Madelung.
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CONCLUSIONES

*Ante un paciente varon de edad media con historia
de alcoholismo que presenta masas no
encapsuladas simetricas en la region del cuello o en
el tercio superior del tronco se debe tener en cuenta

la enfermedad de Madelung.
Es fundamental un buen diagndstico clinico.
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