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Souhrn

Benigni symetricka lipomatéza Launois-Bensaude

Autori popisuji 4 pripady vzacné benigni symetrické lipomatézy zaznamenané v prabéhu jednoho roku,
pro kterou jsou charakteristickd masivni tukova depozita hlavné v oblasti ramen, lokti, stehen a krku.
U vSech pripadua byla pozorovidna kombinovana dyslipidémie a vzniku onemocnéni predchazela jaterni
zatéz. Onemocnéni je ¢asto asociované s alkoholismem, hepatopatii, poruchou glukézové tolerance, hyper-
urikémii a malignimi tumory.

Klicovd slova: Madelungova nemoc — cervikalni lipomat6za — syndrom Launois-Bensaude — symetricka
adenolipomatéza

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

. skytly. Otec pacienta zemiel ve 48 letech na karcinom
UvOD jater. Pacient byl nekufdk, pfiznal abtizus 3 piv denné, uzi-
val asi 15 let alopurinol. Vznik onemocnéni datuje asi rok
po prodélaném ikteru a zjiSténi steatofibrézy jater. Pacient
vyhledal dermatology pro progresi tukovych depozit na
stehnech, ktera mu zna¢né€ omezovala chizi a zhorSovala
kvalitu Zivota (obr. 1). Klinicky bylo pfitomné vyrazné
symetrické zmnoZeni tukové tkané, s maximem na vniti-
nich strandch proximélnich oblasti stehen (obr. 2). Pfi chti-
zi dochézelo ke kontaktu tukovych vall a k opakovanému
poranéni kiiZe se vznikem povrchovych ulceraci. Nalez

Benigni symetrickd lipomatéza (BSL) je vzdcné one-
mocnéni, o némz je pomérné malé povédomi v nasi derma-
tologické literatufe, a proto si dovolujeme piedloZit 4 pfi-
pady tohoto onemocnéni pozorované na na$i klinice
béhem 1 roku.

POPIS PRIPADU jsme hodnotili jako benigni symetrickou lipomatézu gyne-
koidného typu. V laboratornim vySetfeni byla zjiSténa ele-
Piipad 1 vace hodnot cholesterolu 6,29 mmol/l (norma 3,8-5,2

Pacientem byl 45lety muZ s anamnézou hyperurikémie ~ mmol/l), triacylglycerol 3,11 mmol/1 (0,9-1,7 mmol/I),
s dnavymi artritidami, se smiSenou hyperlipoproteinémii ~ ALT 0,91 pkat/l (0,1-0,67 ukat/l), GMT 3,13 ukat/l
a postetylickou steatofibrézou jater provazenou ikterem ve  (0,17-1,1 ukat/l) a smiSena dyslipidémie LDL 3,9 mmol/l
30 letech. V roding se projevy lipomatozy u nikoho nevy-  (3,0-3,4 mmol/l), Apo A-I 1,83 ¢/l (1,6-1,8 /1), Apo B
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Obr. 1. BSL - gynekoidni typ.

0,93 g/1 (0,8-0,9 g/1), snizeni HDL 1,24 mmol/1 (1,6-1,8
mmol/l). Kyselina mo¢ova byla pfi celkové 1é¢bé antiura-
tiky jen nadhranicni, a to 481 pmol/l (140-340 umol/l).
Ostatni laboratorni vysledky véetné hormoni Stitné Zlazy
a marker@ hepatitid byly v mezich referen¢nich hodnot.
Pii sonografickém vySetfeni bfi$nich organt byla zjiSténa
hepatomegalie pfi steatoze jater, bez loZiskovych proces.
Pacient byl pfedan do péce metabolické poradny pro poru-
chy tukt a ve spolupréci s plastickym chirurgem provede-
no liposuk¢ni oSetieni. Po tomto oSetfeni doslo k vyrazné
redukci tukovych mas v podkoZi stehen a pacient se mohl
vratit do béZného Zivota bez omezeni pohybu. Vzhledem
k nedavno provedenému liposukénimu vykonu jsme zatim
nepozorovali progresi onemocnéni.

Pripad 2

Pacientkou byla 65leta Zena, astmaticka, hypertonicka,
s hypothyre6zou, viedovou chorobou Zaludku, po revma-
tické horecce v r. 1968 a cholecystektomii pro lithidzu
v r. 1961. Dostavila se na nasi kliniku pro 2 roky trvajici
symetrické zmnoZeni tukovych valii na hornich konceti-
nach s maximem nad lokty. Pacientka byla nekufacka,
s negativni anamnézou abizu alkoholu. Vyhledala nis pro
progresi projevi v distalnich partiich paZi, kterou zazna-
menala tim, Ze si nemohla obléci svoji oblibenou halenku
(obr. 3). Lipomatézu v rodiné nikdo nemél. Z 1ékt brala
dlouhodobé molsidomin, hydrochlorothiazid, amilorid,
levothyroxin a itoprid. V zafi 2003 prodélala
i salmonelovou gastroenteritidu s difuzni hepatopatii. Rok

Stranka 1377 Et .

Obr. 2. Detail tukovych depozit na stehnech.

poté pozorovala zmnoZeni tukové tkané na hornich kon-
Cetindch. Onemocnéni zacalo nahle a zbytnéni v oblasti
loktl po dosaZeni nynéjsi velikosti jiz dale neprogredova-
lo (obr. 3). Ndlez jsme hodnotili jako benigni symetrickou
lipomatézu pseudoatletického typu. Klinicky bylo patrné
vyrazné symetrické zmnoZeni tukové tkdn€ s maximem na
dorzolaterdlnich stranich distalnich oblasti pazi, nad lopat-
kami a na krku v oblasti proximdlni Th a C patefe (cha-
rakter cervikalné-nuchdlniho typu) (obr. 4). V laboratornim
vySetfeni byla zji§t€na elevace hodnot cholesterolu
5,38 mmol/l (norma 3,8-5,2 mmol/l), triacylglyceroll
2,37 mmol/l (0,9-1,7 mmol/l), zvySeni hodnot LDL

Obr. 3. Detail tukovych depozit na levé pazi.
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3,51 mmol/I (3,0-3,4 mmol/l) a snizeni HDL 1,19 mmol/Il
(1,6-1,8 mmol/l). Kyselina mocova a dalsi laboratorni
vysledky véetné markeri hepatitid a hormont §titné Zlazy
byly v mezich referen¢nich hodnot. Sonografické vySette-
ni projevi na pazich prokdzalo napadné bohatou tukovou
tkan bez edému a bez omezeni cévnich a nervovych svaz-
ka. Na USG jater byla zjiSté€na vySsi echogenita pfi difuz-
ni hepatopatii v rdmci vyraznéjsi steatdzy, bez loZiskovych
zmén v parenchymu. Lipomatéza byla zjiSténa i v retro-
peritoneu.

Obr.
s Madelungovym krkem.

4. BSL - pseudoatleticky typ v kombinaci

Pripad 3

Slo o nahodny z4chyt benigni symetrické lipomatézy
gynekoidniho typu u 35leté pacientky hospitalizované na
nasi klinice pro zhorSeni atopického ekzému. Rodinna
a farmakologickd anamnéza byly nevyznamné. V détstvi
ve 12 letech prodé€lala salmonelovou infekci, jinak s ni¢im
nestonala. Prvni pfiznaky onemocnéni pozorovala ve véku
23 let, po indukovaném porodu s epidurdlni anestezii. Po
porodu byla rok sledovand svym gynekologem pro pretr-
vévajici elevaci hodnot jaternich testd. Klinicky bylo pfi-
tomné symetrické zmnoZeni tukové tkdn€ s maximem na
zevnich strandch proximalnich ¢ésti stehen. V laborator-
nich testech méla elevaci hodnot cholesterolu 5,54 mmol/l
(norma 3,8-5,2 mmol/l), LDL 3,57 mmol/l1 (3,0-3,4
mmol/l), hrani¢ni hodnoty triacylglycerold 1,70 mmol/l
(0,9-1,7 mmol/l), snizeni hodnot HDL 1,34 mmol/l
(1,6-1,8 mmol/l). Dals§i laboratorni vysledky byly
v referen¢nich mezich. Pfi USG vySetfeni jater byl zjiStén
drobny hemangiom v pravém jaternim laloku jinak bez
zmén v parenchymu.

Pripad 4

58leta pacientka se dostavila pouze ke konzultaci pro 4
roky trvajici symetrické projevy zmnoZené tukové tkané
na hornich koncetindch a hrudniku. Klinicky nédlez byl
zhodnocen jako benigni symetricka lipomat6za pseudoat-
letického typu. Histologické ani laboratorni vySetfeni u ni
provedeno nebylo.
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DISKUSE

Benigni symetrickd lipomatéza je vzacné onemocnéni
klinicky charakterizované masivnimi symetrickymi depo-
zity tuku na krku, paZich a zddech, davajicimi pacientovi
pseudoatleticky vzhled. V pfipadé rozloZeni tukovych
depozit v oblasti padnevniho pletence a stehen vytvaii obraz
hruskovitého, gynekoidniho vzhledu. V soucasnosti se
v odborné literatui'e rozliSuji 3 formy benigni symetrické
lipomatézy: typ I cervikdlné-nuchalni (Madelungtyv krk),
typ II ramenniho pletence (pseudoatleticky) a typ III pane-
vniho pletence (gynekoidni) (2, 9). Onemocnéni se vysky-
tuje sporadicky, a to ve véku mezi 30.—60. rokem,
s incidenci asi 1:25 000, s ¢astéjSim vyskytem u muzi
(13:1 vtci Zendm), a miiZe se vyskytovat i hereditarné (1,
7, 9). Etiologie neni zndma. Onemocnéni byva asociova-
né s chronickym alkoholismem (aZ u 90 % pacienti),
hyperlipoproteinémii, hyperurikémii, chronickou hepato-
patii, poruchou metabolismu glukézy, pfileZitostné
i s malignimi tumory (spinoceluldrni karcinom hornich
dychacich cest) (1, 5, 7, 9, 10).

VSechny popsané ptipady jsme zdokumentovali béhem
jediného roku. Jednalo se o dosp€lé pacienty v rozmezi 35
az 65 let. Zaznamenali jsme Castéjsi vyskyt benigni syme-
trické lipomatézy u Zen neZ u muzi, a to v poméru 3:1.
U vSech pacientli bylo onemocnéni diagnostikovéano pfi
béZném ambulantnim vySetfeni, a proto nelze porovnavat
tento pomér s incidenci vyskytu uddvanou v zahrani¢ni
literatufe, kde byl popsdn Castéjsi vyskyt onemocnéni
u muzi (1, 2, 7, 8). Charakteristickym znakem u vSech
naSich vySetfovanych pacientli byla kombinovana dyslipi-
démie v laboratornim vySetfeni a pfed vznikem onemocné-
ni predchdzela jaterni zatéz. V jednom piipadé $lo
o steatofibrotické postiZzeni jater s ikterem vyvolané
nadmérnym abtizem alkoholu, v druhém piipadé
o hepatopatii pfi salmonelové gastroenteritidé a v dal$im
o zatéz jater po farmakologicky indukovaném porodu
s epidurdlni anestezii. Dva piipady byly gynekoidni (obr.
1, 2) a 2 pseudoaltletického typu (obr. 3), z toho v 1 pfipa-
dé i v kombinaci s cervikidlné-nuchilnim typem (obr. 4).
Zmény v oblasti poruchy glukézové tolerance nebo malig-
nita nebyly ani v jednom piipadé prokdzany.

Histologicky jde o normélni, neopouzdienou tukovou
tkan, bez charakteristickych zmén typickych pro onemoc-
néni tuku. Hypotetickym pfedpokladem lokalizovaného
zmnoZeni normdlni tukové tkané je lokalni porucha kate-
cholaminy stimulované lipolyzy v tukovych buiikach (4).
Na lipomat6znich adipocytech byla in vitro prokdzana sni-
Zena lipolytickd odpovéd na katecholaminy, kterd vSak
neni pfitomna v tukovych butikdch nelipomatézniho tuku
(4). U nelipomatdznich adipocytt, v prostfedi s katechola-
miny, dochdzi k vyznamnému poklesu hladiny intracelu-
larniho ATP, zatimco v lipomatdéznim se hladina ATP
nemeéni (4). SniZen4 lipolyticka odpovéd u pacienti s BSL
byla zji$té€na i pfi hladovéni a po i.v. aplikacich noradrena-
linu. To naznacuje funk¢ni denervaci nékterych buné¢nych
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populaci tukové tkané a jejich rezistenci na katecholami-
ny (4, 6). Dalsi hypotéza predpokada formovani lipoma-
téznich mas v embryondlnich zbytcich hnédé tukové tka-
né (5, 6). NevyfeSenou otdzkou ovSem stdle zlstiva
souvislost rozvoje onemocnéni v pozdé€j$im obdobi Zivo-
ta a role postiZeni jaterniho parenchymu jako potencidlni-
ho spoustéciho mechanismu. V diferencidlni diagnostice
musime pomySlet hlavné na onemocnéni v oblasti krku,
jakymi jsou nidory (tyreoidalni karcinom), metastazy lym-
fatickych uzlin, lymfoproliferativni onemocnéni, cysty,
struma, morbus Cushing (“by¢i §ije*), neurofibromy, lipo-
my a hemangiomy, které miZou imitovat zmnoZeni tuko-
vé tkdné a pripominat cervikalné-nuchalni typ BSL, tzv.
Madelungtiv krk. Diferencidlni diagnostika dale zahrnuje
fadu vzacnych lipomat6z, naptiklad morbus Dercum (lipo-
matosis dolorosa), kterd se na rozdil od BSL projevuje
difuznim, bolestivym zmnoZenim tukové tkiné, vyskytu-
jicim se skoro vylu¢né u obéznich Zen v menopauze,
s maximem vyskytu na trupu a v oblasti akrdlnich ¢asti
koncetin. Lipomatosis Touraine-Renault, pro kterou jsou
charakteristickd neopouzdfend, nebolestivd, tukova depo-
zita na trupu, se vyskytuje u Zen stfedniho véku, s t€Zkym
abuzem alkoholu a cirhotickym postiZenim jater. Lipoma-
tosis nodularis Krabbe-Bartels je charakteristickd mnoho-
Cetnymi lipomy celého povrchu téla, ¢asto postihujicimi
i o¢ni vicka. Velmi vzacna je pseudolipomatdza Verneuil-
Petain a neurolipomatéza Alsberg (9).

Metodou 1é¢by BSL je liposukéni oSetfeni, které ma
zpravidla pouze prechodny efekt (3). Doporucuje se
zejména pfi utlaku dileZitych organt (dychaci cesty, medi-
astinum, kofenové nebo periferni nervy) (9). Vhodné je
tuto 1é¢bu doplnit celkovym poddvanim hypolipidemik,
kterd ov§em sama o sob& nemaji vliv na regresi tukovych
depozit. Abstinence alkoholu a nizkotu¢na dieta jsou
nezbytné.

ZAVER

Benigni symetrickd lipomat6za je onemocnéni Casto
asociované s alkoholismem, hepatopatii, poruchou gluko-
zové tolerance, poruchou metabolismu lipidd, hyperuriké-
mii a malignimi tumory. U vSech pacientl s touto diagno-
zou je proto vhodné provést dikladné anamnestické,
klinické i zobrazovaci vySetfeni predev§im jater
a v laboratornim screeningu se zaméfit na lipidogram
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a jaterni testy. I kdyZ patfi BSL po strance somatické
k benignim onemocnénim, po strance psychické pacienta
velmi zatéZuje. To jsme zaznamenali ve vSech naSich pfi-
padech, kde pacienti byli ochotni podstoupit liposukéni
oSetfeni i na vlastni ndklady.
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Vybor Pracovni skupiny pro akné Sekce korektivni dermatologie Ceské dermatolo-
gické spolecnosti srde¢né zve vSechny Iékafe zajimajici se o problematiku obli¢ejo-
vych dermatd6z na

2. konferenci Akné a oblicejové dermatézy, kiera se bude konat 7. 11. 2008, ten-
tokrat v hotelu Holiday-Inn v Brné. Srde¢né zvani jsou slovensti kolegové. Program
konference je jiz pfipraven a doufame, zZe pro Vas bude zajimavy. VSem ¢lenim Pracov-
ni skupiny pro akné prijdou pisemné pozvanky, ostatni, prosim, sledujte nase webové
stranky, kde budete v€as informovani o moznostech registrace.

za vybor Pracovni skupiny: MUDr. Zuzana Nevoralova

AKNE A OBLICEJOVE DERMATOZY

2. konference poradana Pracovni skupinou pro akné CDS CLS JEP
7.11.2008, Brno, hotel Holiday-Inn

Program konference

9.30- 10.00 Prezentace ucastniki
10.00 - 10.15 Zahajeni konference
prof. MUDr. Petr Arenberger, DrSc., MBA — pfedseda CDS CLS JEP
doc. MUDr. Jarmila Rulcova, CSc. — pfedsedkyné Pracovni skupiny pro akné

BLOK OBLICEJOVE DERMATOZY

10.15-10.45 prim. MUDr. Hana Buckova, Ph.D.: Oblicejové dermatdzy v détském véku — prehled

10.45 - 11.05 prof. MUDr. Petr Arenberger, DrSc.,MBA: Lokalni imunomodulatory v Ié¢bé oblicejovych
dermatéz

11.25-11.45 MUDr. Zuzana Nevoralova: Kazuistiky zajimavych obliCejovych dermat6z

BLOK AKNE

11.05-11.25 prof. MUDr. Jana Hercogova, CSc.: Moznosti fototerapie u akné
11.45-12.05 prim. MUDr. Eva Rasochova: Isotretinoin - chyby, myty, realita

12.05 - 12.25 prim. MUDr. Nina Bendkova: Role diety u akné

12.25 - 12.45 doc. MUDr. Jarmila Rulcova, CSc.: Jak jsme IécCili akné v roce 2007?
12.45-13.00 prim. MUDr. David Stuchlik: Odborny kviz

13.00 - 14.00 obéd
14.00 - 14.20 prim. MUDr. Hana Zelenkova, CSc.: Nové moznosti lokalni IéCby akné
14.20 - 15.40 SATELITNi SYMPOZIA FIREM
15.40 - 16.00 Hodnoceni konference
Predani certifikatd
16.00 Zaver
Konference bude kreditovana Ceskou Iékafskou komorou.
Ugastnicky poplatek pro &leny Pracovni skupiny pro akné 490 K&, pro ostatni 590 K&

PrihlaSky na www.edukace.cz

Dalsi informace sledujte prabézné na www.derm.cz.— Sekce korektivni dermatologie
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