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Abstract

Authors present the patient with Launois-Bensaude syn-
drome because of its rare occurence and good effects of mul-
ti-stage surgical therapy.

Etiology of this pathological state is unknown. Many ca-
ses are connected with alcoholism (60-90%), dyslipidemia,
gout, diabetes or liver diseases. Our 47-years old, male patient
was alcohol abuser and slight higher cholesterol HDL level
was found in his serum.
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Wprowadzenie

Lagodna symetryczna tluszczakowatoS¢ w postaci
tzw. karku tluszczowego zostata opisana w 1888 r. przez
Madelunga, a w 1898 r. przez Launois-Bensaude’a. Jest
to rzadkie schorzenie (do 1998 r. opisano jedynie 160
przypadkéw), dotyczace gléwnie mezczyzn (stosunek
mezczyzn do kobiet 13-15:1) w srednim wieku (30-60
lat) rasy bialej, pochodzenia europejskiego [1], wystgpu-
jace najczesciej w krajach srédziemnomorskich (np. we
Wioszech z czgstoscia 1:20 000) [2, 3].

Opis przypadku

Opisujemy przypadek 47-letniego pacjenta, naduzy-
wajgcego alkoholu, ktéry zostat przyjety do Kliniki Der-

Streszczenie

Przedstawiamy przypadek zespotu Launois-Bensaude’a,
ze wzgledu na jego rzadkie wystgpowania oraz uzyskanie ko-
rzystnych efektow po wieloetapowym leczeniu chirurgicznym.

Etiologia schorzenia jest nieznana. W wywiadzie czgsto
stwierdza si¢ alkoholizm (60-90%), dyslipidemig, dng, cukrzy-
cg oraz choroby wqtroby.

U prezentowanego 47-letniego pacjenta stwierdzono nad-
uzywanie alkoholu oraz nieznaczne podwyzszony poziom cho-
lesterolu HDL.

Stowa kluczowe: tagodna symetryczna ttuszczakowatosé,
zespot Launois-Bensaude’a, leczenie chirurgiczne, dermoli-
pektomia.
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matologicznej we Wroctawiu z powodu znieksztalcen
szyi, tutowia i koficzyn w przebiegu zespotu Launois-
-Bensaude’a. Od 1995 r. zaczely rozwijaé si¢ migkkie
przerosty tkanki podskdrnej okolicy podzuchwowej,
w ciggu nastgpnych 3 lat podobne zmiany rozprzestrze-
nity si¢ na okolice karku, ramion, tutowia i ud (ryc. 1.).

W 1998 r. chory byt operowany poza Klinikg; wyko-
nano wéwczas wycigcie nadmiaru tkanki okolicy pod-
zuchwowej z ciecia poprzecznego. Pacjenta zakwalifi-
kowano do dalszego leczenia operacyjnego. Zaplanowa-
no zabiegi redukujace patologiczne nadmiary w zakresie
tkanki podskoérnej i skéry, z zastosowaniem dermolipek-
tomi i liposukcji. Podczas pobytu chorego w Klinice En-
dokrynologicznej nie stwierdzono nieprawidlowosci en-
dokrynnych, z wyjatkiem azoospermii. Poza nieznacz-
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nym podwyzszeniem HDL (101 mg%), wyniki pozosta-  syczng plastyke powlok brzucha poprzez wycigcie skory
tych badan nie odbiegaty od wartosci prawidtowych. i tkanki podskérnej (dermolipektomie) z cigcia tukowate-

Pacjent byt 3-krotnie hospitalizowany w Klinice. Prze-  go w podbrzuszu. Patologiczny przerost piersi zmniejszo-
prowadzono zabiegi redukcyjne w zakresie brzucha, pier-  no poprzez jej redukcje z cigcia okotootoczkowego, za-
si, karku, wzgoérka tonowego oraz ramion. Wykonano kla-  stosowano przy tym takze liposukcje. Przerosty wzgérek

Ryec. 1. Stan przed wieloetapowym leczeniem chirurgicznym

Ryec. 2. Stan po wieloetapowym leczeniu chirurgicznym
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fonowy wycieto cieciem poprzecznym. Tylne powierzch-
nie ramion poddano plastyce poprzez wycigcie skory
i tkanki podskérnej z cigé podhuznych, a uzupetniajaco za-
stosowano odessanie tkanki ttuszczowej. W obrgbie kar-
ku zastosowano wylacznie liposukcje (ryc. 2.). W sumie
wycieto i odessano ok. 5 kg tkanek. Przebieg pooperacyj-
ny byt niepowiktany. W badaniu histologicznym usunig-
te guzy zbudowane byty z niezmienione;j tkanki thuszczo-
wej i nie posiadaty torebek tacznotkankowych.

W wyniku zabiegéw chirurgicznych wyglad pacjen-
ta oraz stopienl jego sprawnosci fizycznej ulegty popra-
wie. Wyniki przeprowadzonego leczenia operacyjnego
w ocenie pacjenta i lekarzy uznano za korzystne.

Omowienie prezentowanego przypadku
i dyskusja

Obszary nadmiernego odktadania patologicznej tkan-
ki tluszczowej w tagodnej symetrycznej ttuszczakowa-
tosci mogg dotyczy¢ karku, okolicy podzuchwowej, gor-
nej czgsci plecéw, barkéw, ramion, brzucha, okolic pa-
chowych, pachwinowych i ud. Twarz i dystalne czg¢sci
koniczyn sg zwykle niezmienione [4].

Zaleznie od przewazajacej lokalizacji wg Donhause-
ra mozna wyré6znié: typ I o lokalizacji szyjnej (szyja
w chorobie Madelunga), typ II o lokalizacji w obrgbie
obreczy barkowej (wyglad pseudoatletyczny), oraz typ
III o lokalizacji biodrowo-brzusznej (ginekoidalny) [5].

Rozrosty tkanki ttuszczowej mogg przyjmowac postaé
guzOw wyraznie odgraniczajacych si¢ od otoczenia lub tez
moga by¢ rozlane i migkkie, przechodzac ptynnie w obrgb
sgsiadujacej tkanki thuszczowej, ktéra moze znajdowac si¢
w stanie zaniku. Skéra nad guzami jest zwykle niezmie-
niona, cho¢ czasem wystepuja rumieri i teleangiektazje.

Réznice te uwzglednia dwustopniowy podziat En-
ziego, w ktérym rozréznia si¢ typ I, w ktérym wolno roz-
wijajace si¢ guzy sg dos¢ dobrze odgraniczone od ota-
czajacej zdrowej tkanki podskérnej; charakterystyczna
jest przy tym lokalizacja zmian w gérnej czgsci tutowia
i obreczy barkowej, oraz typ II, w ktérym migkkie ma-
sy patologicznie zmienionego thuszczu naciekaja bez wy-
raznej granicy okoliczne tkanki, co najczgsciej wystgpu-
je w obrebie klatki piersiowej, brzucha i bioder [6].

Opisywano takze wystepowanie symetrycznej fagod-
nej thuszczakowatosci w innych, rzadszych lokalizacjach,
np. na palcach rak [7], wewnatrz klatki piersiowej (sréd-
piersie, jama oplucnowa) — przez cigglos¢ z obszaru ob-
reczy barkowej [7], w obrebie jezyka [8], wylacznie na
brzuchu [9] oraz na stopach.

Zespot Launois-Bensaude’a réznicowaé¢ mozna
z chorobg Dercuma (lipomatosis dolorosa), mnogimi
thuszczakami, chorobg Cushinga oraz postacig pseudo-
miesniowg dystrofii migsniowe;.
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W badaniu histologicznym stwierdza si¢ obraz pra-
widtowej tkanki ttuszczowej, bez obecnosci torebek
wiéknistych. Wedtug niektérych badaczy adipocyty sg
jednak nieco mniejsze w stosunku do zdrowych [4].

W przebiegu choroby mozna wyr6zni¢ zwykle fazg
poczatkows, trwajacg kilka lat, w ktérej dochodzi do
szybkiego rozwoju zmian, i faz¢ p6zZna, w ktérej utrzy-
muje si¢ wzgledna stabilizacja objawéw. Najbardziej za-
awansowanym postaciom choroby mogg towarzyszy¢
utrudnienia w poruszaniu oraz ruchomosci koniczyn, cza-
sem stwierdza si¢ przeczulicg. Duzym problemem dla
pacjentéw jest tez dobdr odziezy pozwalajacej na zama-
skowanie znieksztatcen ciata.

Przerosty tkanki tluszczowej nie wykazujg tendencji
do ustgpowania [10]. Najczestszg motywacja podjecia
leczenia jest che¢ zmniejszenia deformacji ciata, utrud-
niajacych funkcjonowanie chorych, szczeg6lnie ich zy-
cie rodzinne i zawodowe. Leczenie jest bezwzglednie
konieczne w przypadkach zaburzen droznosci uktadu
oddechowego, np. ucisku krtani, Srédpiersia czy ptuc [7].

Etiologia

W wywiadzie bardzo czesto stwierdza si¢ alkoholizm
(60-90%).

Metabolicznym podlozem zmian jest prawdopodob-
nie lokalne ostabienie lipolizy (rozktadu tkanki ttuszczo-
wej), procesu stymulowanego giéwnie przez adrenaling
i noradrenaling na poziomie receptoréw beta rozmiesz-
czonych w tkance tluszczowe;j.

Niektére badania wykazaty zaburzenia funkcji mito-
chondriéw adipocytéw. Stawiano tez hipotezy o przy-
czynowym znaczeniu zaburzeni unerwienia sympatycz-
nego w obrgbie komoérek tzw. tkanki ttuszczowej
brunatnej, fizjologicznie rozmieszczonego w Srodpier-
siu, gérnej czesci grzbietu i zaotrzewnowo [9]. U nie-
ktérych chorych wykazano wspdtistnienie raka, gtéwnie
g6rnych drég oddechowych. Opisywano rzadkie przy-
padki rodzinnego wystgpowania schorzenia o dziedzi-
czeniu autosomalnym dominujacym [4].

U chorych z zespotem Launois-Bensaude’a czgsto
wystepujg liczne zaburzenia metaboliczne, przy czym
trudno stwierdzi¢ czy majg one charakter pierwotny
(przyczynowy), czy wtérny. Mogg wystgpi¢ zaburzenia
metabolizmu glukozy, jak zwigkszona nietolerancja glu-
kozy, obwodowa insulinoopornos¢ [7], czasem cukrzy-
ca [4]. Czgsto mozna stwierdzi¢ hiperlipidemie typu IV
lIub V [4], hiperurykemig, podwyzszenie poziomu enzy-
méw watrobowych, kwasicg nerkowg (renal tubular aci-
dosis), chociaz zmian tych nie stwierdza si¢ zawsze i mo-
g9 by¢ one wynikiem poalkoholowego uszkodzenia wa-
troby [4, 7]. Opisywano towarzyszgce polineuropatie
nerwow czuciowych i ruchowych, czgstsze w starszym
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wieku i dotyczace najczesciej koiczyn dolnych [4, 7,
11]. Polineuropatie te nie sg zalezne od naduzywania al-
koholu. Zaburzenia funkcjonowania uktadu autonomicz-
nego moga manifestowac si¢ lokalng nadpotliwoscia, ta-
chykardia, impotencja [4]. Czg¢sto mozna stwierdzi¢ za-
burzenia endokrynne (podwyzszony poziom estradiolu),
nadcisnienie tetnicze, zylaki oraz zapalenie zakrzepo-
wo-zatorowe zyt podudzi.

Leczenie

Chorym z zespolem Launois-Bensaude’a zaleca si¢
odstawienie alkoholu, zmniejszenie masy ciala oraz le-
czenie towarzyszacych zaburzen metabolicznych, mimo
ze czynniki te wydajg si¢ nie mie¢ wpltywu na zmniej-
szenie masy patologicznej tkanki thuszczowej [4, 10].

Opisano korzystne efekty leczenia doustnym salbu-
tamolem (agonistg beta-adrenergicznym). Podczas sto-
sowania tego leku dochodzi do zahamowania postgpu
choroby, jednak po jego odstawieniu wystepuje nawrét
[12]. Terapia ta moze by¢ brana pod uwagg jako lecze-
nie uzupelniajace po zabiegach chirurgicznych [4].

Wedlug wiekszosci autoréw podstawg leczenia jest
paliatywne leczenie chirurgiczne, zmierzajace do popra-
wy istniejgcych zaburzen kosmetycznych i funkcjonal-
nych [4, 10]. Leczenie chirurgiczne bywa trudne i nie
pozbawione powiktan, co wynika z duzej objetosci i ma-
sy guzéw, ich duzej spoistosci, nadmiernego patologicz-
nego ukrwienia oraz braku torebki tacznotkankowej, mo-
gacej stuzyc jako wskaznik ich granic [6].

W leczeniu chirurgicznym stosowane sg klasyczne za-
biegi resekcyjne skory i tkanki podskérnej (dermolipek-
tomie) oraz odsysanie tkanki tluszczowej (liposukcja).
Autorzy uwzgledniaja poszczegélne formy i obszary prze-
rostow tluszczowych, stanowigcych wskazania dla kaz-
dego z tych sposobdw leczenia chirurgicznego [6, 7, 13].

Zaleca si¢ szerokie przednie cigcie poprzeczne, na
szyi, a na karku — poprzeczne tylne lub w ksztalcie lite-
ry Y. Na twarzy stosowane jest cigcie podobne jak
w operacji plastycznej face lifting; w obrebie piersi r6z-
norodne techniki mastektomii, za§ w lokalizacjach
brzusznych klasyczne techniki dermolipektomii, znane
z zabiegéw plastyki powtok brzucha. Ze wzgledu na du-
ze ryzyko krwiaka konieczne jest stosowanie drenazu
podcisnieniowego [6]. W niektérych lokalizacjach lipo-
sukcja moze by¢ w ryzykowna (np. na przedniej po-
wierzchni szyi) oraz niewystarczajaco radykalna (np.
z powodu znacznej spoistosci zmian). Metoda ta jest na-
tomiast wskazana w obrebie barkéw, ramion, piersi,
brzucha, potylicy i karku.

Mozliwe sg nastepujgce powiklania leczenia opera-
cyjnego: krwiaki, obrzgki, wysieki limfatyczne, béle,
zbliznowacenia oraz ponowny rozrost patologicznej
tkanki ttuszczowej [6].
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Whnioski

1. Przeprowadzone leczenie operacyjne przyczynito si¢
do zmniejszenia deformacji ciata, zwigkszenia spraw-
nosci fizycznej i pozwolito na poprawe jakosci zycia
pacjenta.

2. Konieczna jest dalsza obserwacja chorego, aby okre-
§li¢ odlegte wyniki leczenia.
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