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Je popsan ptipad 56letého muze s benigni symetrickou lipomatézou (Launois-Bensaude syndrom) s masivnimi symetrickymi tukovymi
depozity v oblasti krku, ramenniho pletence, pazi a hrudniku. Toto vzacné onemocnéni benigni povahy je nejcastéji asociovano s chro-
nickym alkoholizmem a hepatopatii, coz se prokazalo i v nasem ptipadé. Pacienti vétsinou pocituji zatéz vice po strance psychické nez
somatické, mohou se vyskytnout komplikace vyzadujici chirurgickou intervenci. Terapie je obtizna s ¢astymi recidivami, metodou volby je
liposukéni oSetieni kombinované dopliikovou terapii a rezimovymi opatfenimi.
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Launois-Bensaude syndrome

The case reports a 56-year-old man with benign symmetric lipomatosis (Launois-Bensaude syndrome) showing massive symmetrical
fatty deposits in the regions of the neck, shoulder, upper arm and thorax. This rare benign disease is most frequently associated with
chronic alcoholism and hepatopathy what has been confirmed in our case. Patients mostly suffer more mentally than physically from the
disfigurement of their body. In severe cases complications occur and have to be solved by a chirurgical intervention. The therapy is dif-

ficult with frequent relapses. Liposuction is a method of treatment combined with complementary therapy.
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Uvod

Benigni symetricka lipomatéza (Launois-
Bensaude syndrom) je vzacné onemocnéni be-
nigni povahy sporadicky se vyskytujici pfevazné
u muzt ve vékovém rozmezi od 30 do 60 let.

Etiologie neni zndma, onemocnéni byva
asociovano v 90% s chronickym alkoholizmem
a hepatopatif. Z dalsich asociovanych onemoc-
nénfje zmifovana neuropatie, hyperlipoprotei-
nemie, hyperurikemie, porucha glukézové to-
lerance, hypotyreoidizmus a vzacné popsané
maligni tumory (4, 5).

Klinicky je benigni symetrickd lipomatéza
(BSL) charakterizovana nebolestivym masivnim
symetrickym nahromadénim tukové tkané v ob-
lasti krku, ramenniho pletence, pazi a méné cas-
to i v oblasti pdnevniho pletence a stehen.

Diagndza je stanovena na zakladé typického
klinického obrazu dopInéného o laboratorni vy-
Setfenfaanamnestické Udaje zaméfené na aso-
ciované interni choroby.

V diferencidlné diagnostické rozvaze je nut-
no vyloucit onemocnén{ v oblasti krku a jiné
vzacné lipomatdzy (napt. lipomatosis dolorosa —
morbus Dercum).

Histologicky se u BSL jedna o normalni ne-
opouzdfenou tukovou tkan s relativné velky-
mi tukovymi burikami.

Terapie je obtizna, zakladem je chirurgic-
ké lécba (liposukeni osettenti). Tuto metodu je
nutné doplnit alkoholovou abstinenci a niz-
kotuc¢nou dietou s ev. celkovym podanim hy-
polipidemik.

Popis pFipadu

56lety muz byl odeslan spddovym dermato-
logem na kozni oddéleni pro tinea interdigitalis
pedis madidans I. sin. a ulcus pedis digiti IV. |.
sin. Pri pfijeti jako vedlejsi ndlez popsdna ma-
sivni symetrickd tukovd depozita v oblasti krku,
ramenniho pletence, pazi a hrudniku trvajici
néekolik let, tato depozita pacientovi nezpUso-
bovala zadné subjektivni téZkosti.

V rodinné anamnéze udéval pacient u matky
ischemickou chorobu srde¢ni (morbus ischae-
micus cordis). V osobnf anamnéze bézné détské
nemoci, prodélal operaci pro fract. tibiae I. sin.

Pacient nebyl na trvalé medikaci, ani neu-
ddval Zadné alergie.

Obrdzek 1. BSL - pseudoatleticky typ
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Abuzus: denné 2 piva, pfilezitostné 2 ciga-
rety. Pracoval jako zednfk.

Fyziologické funkce byly v normé, véhové
stabilni = 77kg, 170cm, BMI 26,6.

Klinicky bylo pfitomno vyrazné symetrické
zmnozeni tukové tkané v oblasti krku (proximalni
hrudnf a kr¢ni pétefe), ramenniho pletence, pazi
a hrudniku (obrazky 1 a 2). Onemocnéni zacalo na-
hle pred lety bez udanf pfesného data, stav jiz dale
neprogredoval a pacientovi nezplisoboval 7zadné
subjektivnitéZkosti. Nalez hodnocen jako benignf
symetrickd lipomatdza pseudoatletického typu
v kombinaci s cervikdlné-nuchalnim typem.

Obrdzek 2. BSL - pseudoatleticky typ v kombi-
naci s Madelungovym krkem
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Laboratornimi vysetfenimi byla zjisténa mir-
na anémie (ery 3,93 x10'%/I, Hb 130,0g/l, elevace
hodnot cholesterolu 5,06 mmol/I, kyseliny moco-
vé 4370umol/l, AST 0,78 ukat/l, GMT 1,52 pkat/I,
CRP 6,6 mg/I). Ostatnf laboratorni hodnoty vcetné
glukozy, rozsiteného lipidogramu a hormond stit-
né Zlazy byly v mezich referencnich hodnot. Pfi
sonografickém vysetfeni bficha bylo popsano hra-
ni¢nizvétdenfjater s pravidelnou hyperechogenni
strukturou v rdmci steatdzy, bez loziskovych zmén
v parenchymu a bez dilatace intrahepatalnich
Zlu¢ovodu. Dalsi brisni orgény byly bez patolo-
gického nalezu; neurologické vysetfenivyloucilo
znamky neuropatie. Na zakladé rtg ndlezu osteo-
lyzy distalniho ¢lanku 4. prstu levé dolnf konceti-
ny (LDK) bylo realizovéano ortopedické vysetreni
s celotélovou scintigrafif kostf, které prokézaly
osteomyelitidu distalntho ¢lanku 4. prstu LDK.

V terapii byl za hospitalizace pacientovi poda-
van terbinafin v ddvce 250 mg/den po dobu 14 dni
pro macerujici interdigitalnitineu a zahdjena lé¢ba
cefuroximem v davce 500mg po 12 hodinach pro
osteomyelitidu. LokaIni terapie macerujici interdi-
gitalnitiney zahrnovala solutio Castellani, solutio
Batrafen se zalozkami do meziprsti. K lokalni léché
defektu na 4. prstu LDK pouzito kryti Aquacel,
Inadine, lalugen plus ext. a obklady ze solutio
Betadine, navozena granulace spodiny s pocinajict
epitelizaci od okraju defektu.

V rémci terapie BSL byla pacientovi dopo-
ruCena jaterni a nizkotu¢na dieta s alkoholo-
vou a nikotinovou abstinenci. Pacienta projevy
zmnozené tukové tkdné neobtézovaly po stran-
ce somatické ani psychické, proto nebyla zvolena
chirurgické terapie.

Benigni symetricka lipomatéza (Launois-
Bensaude syndrom) je vzacné onemocnéni be-
nigni povahy vyskytujici se sporadicky ve véku
30-60 let, popsan byl i vyskyt hereditarni (5).
Cast&jijsou postizeni muzi ve stredomorské ob-
lasti, kde je udavana incidence 1:25000 (2, 4).
Literarni Udaje poméru vaci zendm se lisi — 4:1
(3) nebo 13:1 (1,4).

BSL byla prvné popsand Benjaminem
Brodiem z Philadelphie roku 1846. Oto Madelung
publikoval prvni pfipady pacientt s ,cervikalni li-
pomatézou" v roce 1888 v Némecku. Francouzstf
autofi P.E. Launois a R. Bensaude roku 1898 de-
finovali syndrom na zakladé rozlisujicich znakd,
které zahrnovaly masivni symetrickd tukova
depozita hlavné v oblasti krku, ramenniho ple-
tence, pazf a méné casto i v oblasti panve.

BSL je klasifikovana do 3 typl podle Don-
hausera: typ | cervikdlné-nuchdlni (Madelunglv

krk), typ Il ramenniho pletence (pseudoatle-
ticky), typ Il panevniho pletence (gynekoidni)
(1,3,4).

Klinicky je BSL charakterizovand nebolesti-
vym masivnim symetrickym nahromadénim tuko-
vé tkdné v oblasti krku, ramenniho pletence, pazf
davajicf pacientlim charakteristicky ,pseudoatletic-
ky vzhled”améné ¢astoiv oblasti panve a stehen
vytvafejicl hruskovity, ,gynekoidni vzhled”.

Etiologie nenizndma, onemocnéni byvé aso-
ciovano v 90% s chronickym alkoholizmem a he-
patopatif, z dalsich asociovanych onemocnéni je
zminovana neuropatie, hyperlipoproteinemie, hy-
perurikemie, porucha glukézové tolerance, hypo-
tyreoidizmus a vzacné popsané malignf tumory
(spinoceluldrni karcinom hornich dychacich cest)
(3,4,5). Z patogenetického hlediska je jako pricina
lokalizovaného zmnozeni normalni tukové tkané
nejcastéji zvazovana blokada katecholaminy sti-
mulované lipolyzy v lipomatdznich adipocytech.
PFi pokusu in vitro v prostfedi s katecholaminy
se hladina ATP v lipomatdznich adipocytech ne-
ménila, zatimco v nelipomatdznich adipocytech
dodlo za stejnych podminek k jejimu poklesu (2).
Perzistenci tukovych depozit pfi hladovéni u pa-
cientl s BSL je mozZno vysveétlit takto porusenou
lipolyzou. Jako dalsf pfedpokladand pricina je
v literatufe zmiriovana genetickd mitochondrialni
dysfunkce v embryondini hnédé tukové tkéni.

Histologicky se u BSL jedna o normalni neo-
pouzdfenou tukovou tkan s relativné velkymi tu-
kovymi burikami.

Diagnodza je stanovena na zakladé typického
klinického obrazu tukovych mas doplnéného
o laboratorni vysetfenti (jaterni testy, lipidogram,
hladina glukézy a kyseliny mocové, hormony
a protilatky proti stitné Zlaze) aanamnestické Uda-
je zaméfené na asociovana interni onemocnéni
(viz vy3e). Po strdnce somatické patfi BSL k benig-
nim onemocnénim, které své nositele vétsinou
velmi psychicky stigmatizuje. Jedna se tedy o es-
teticky problém, vzacné se mohou vyskytnout
i komplikace vyzadujici chirurgickou interven-
ci. Komplikace zahrnuji omezenf pohybového
rozsahu kréni pétefe, funkeni abnormality typu
dyspnoe a dysfagie jako vysledek ttlaku laryn-
gu, trachey nebo kr¢niho esofagu ¢i neurologické
abnormality z Utlaku nervovych struktur (brnént,
palciva bolest). Mohou se objevit i poruchy feci
a vzacné i Utlak vena cava superior (3). Pacienti
majf rovnéz problém s pofizenim obleceni kvili
vyse zminénym télesnym disproporcim.

V diferencidlné diagnostické rozvaze je ddle-
Zité vyloucit i jiné vzacné lipomatdzy, napfiklad
lipomatosis dolorosa (morbus Dercum), kterd je
charakterizovana bolestivym zmnoZenim tuko-
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vé tkdné na trupu a akralnich ¢astech koncetin
postihujfci menopauzalni zeny ¢asto v kombi-
naci s neurastenif a depresivnim syndromem.
Z dalsich vzacnych lipomatdz je nutno zminit
i lipomatosis Touraine-Renault, lipomatosis nodu-
laris Krabbe-Bartels, pseudolipomatosis Verneuil-
Petain a neurolipomatosis Alsberg. Dale musime
myslet na onemocnéni v krénf oblasti imitujici
cervikdIné-nuchalni typ BSL, ,Madelungtv krk":
nadory (tyreoidalni karcinom), strumu, cysty, lym-
foproliferativni onemocnéni, metastazy lymfatic-
kych uzlin, lipomy, neurofibromy, hemangiomy
nebo morbus Cushing (,byci Sije”) (4).

Terapie BSL je obtiZzna s ¢astymi recidivami
z ddvodu nového rlstu nebo nekompletniho
chirurgického odstranéni vsech tukovych depo-
zit. Metodou Iécby je liposukeni osetfeni, méne
Casto i klasickd lipectomie. Tuto metodu je nutné
doplnit alkoholovou abstinenci a nizkotu¢nou
dietou s ev. celkovym podanim hypolipidemik.

Benigni symetrickd lipomatdza je vzacné
onemocnéni benignf povahy zatézujici paci-
enty vétsinou po strance psychické. Nej¢astéji
je BSL asociovana s chronickym alkoholizmem
a hepatopatif, coz se prokézalo i v nasem pfi-
padé. U pacientt je kromé klinického vysetrent
a podrobnych anamnestickych udaji vhodné
provést i laboratorni biochemické vysetieni vcet-
né sonografického vysetrenf jater k vylouceni
asociovanych internich onemocnéni.

V popsaném pfipadé pacienta jeho télesné
disproporce neobtézovaly ani po strdnce soma-
tické ani psychické, liposukeni osetfeni odmitl.
Byla mu doporucena jaterni a nizkotuc¢na dieta
s alkoholovou a nikotinovou abstinenci.
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