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Multipl Simetrik Lipomatozis: Olgu Sunumu

A. Banitahmaseb, E. Karaman, A. Ozdogan, E.K. Banitahmaseb, S. Dervisoglu

Multiple symmetric lipomatosis: a case report

Multiple symmetric lipomatosis (MSL) is a rare disorder that is char-
acterized by accumulating of uncapsulated adipose tissue, mainly
at the neck, upper trunk and sometimes other side of body unre-
lated with obesity. The patients are usually middle-aged males from
Mediterranean area with history of alcohol abuse. Three clinical
forms have described according to the distribution of fatty tumors
as Madelung’s fatty neck, pseudo-athletic type and gynaecoid type.
We present a 51 years old male case contains features of all three
clinical forms together.
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Ozet

Multipl simetrik lipomatozis obeziteyle iliskisiz kapsulsiz yag doku-
sunun ¢ok sayida, simetrik ve yaygin olarak boyun bdlgesi ile gov-
denin Ust kismi ve bazen de diger bolgelerde birikimi ile karakterize
nadir bir hastaliktir. Hastalar genellikle orta yasl, Akdeniz kdkenli ve
alkol bagimliigr dykisi olan erkek olgulardir. Yag dokusunun dagi-
limina gore Madelung tipi, psédoatletik tip, jinekoid tip olarak 3 kli-
nik tip tanimlanmistir. Bu yayinda her Ug alt tipin 6zelligini iceren 51
yasinda erkek olgu sunulmustur.

Anahtar Sozciikler: Multipl simetrik lipomatozis, servikal lipom, cer-
rahi eksizyon.
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Giris

Multipl simetrik lipomatozis (Madelung hastaligi ya
da Launois-Bensaude hastaligy) ilk kez 1846 yilinda
Benjamin Brodie tarafindan tanimlanmistir. 1888 yilin-
da Madelung bu hastalik ile ilgili 33 olgu bildirmistir.
1898 yilinda Launois-Bensaude hastaligi tanitmislardir.
Hastalik obeziteyle iliskisiz kapsutlstiz yag dokusunun
cok sayida simetrik ve yaygin olarak bas ve boyun bol-
gesi ile govdenin st kisminda ve nadiren de diger bol-
gelerde birikimiyle karakterizedir.! Olduk¢a nadir gora-
len bir hastaliktir. Yaklasik 150 yil énce tanimlanmasi-
na karsin simdiye kadar literatiirde 200 olgu bildirilmis-
tir.23 Hastalar genellikle orta yasli, Akdeniz kokenli ve
alkol bagimhiligi oykiisti olan erkek olgulardir.! Erkek
kadin orani yaklasik 15/1’dir.23 Genellikle eriskin do-
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nemde gorilmesine karsin literatiirde ndropati, mental
retardasyon ve metabolik bozukluklarin eslik ettigi iki
cocuk olgu da bildirilmistir.4 Hastaligin etyolojisi bilin-
memekle beraber lipoliz inhibisyonuyla karakterize li-
posit metabolizmasinin bozuklugundan kaynaklandigi
distntlmektedir. Yag dokusunun dagilimina gore 3
klinik tip tanimlanmustir.

Tip I Boyun (Madelung hastaligi; Almanya’da Fett-
hals ya da yagli boyun olarak bilinir)

Tip II: Omuz kusagi, kollarin st kismi, toraks, uy-
luk ve bazen abdomen (pstdoatletik tip) (Launois-Ben-
saude hastaligy)

Tip I Uyluk kusag: (jinekojenik)
Birden fazla ¢zellik ayni hastada bulunabilir. Lipom-

lar ayrica intraabdominal ve intratorasik olarak buluna-
bilirler.25

Bir bagka siniflamaya gore multipl simetrik lipoma-
tozis (MSL) iki tipe ayrilmustir.

Tip I MSL: Cogunlukla erkekleri tutar. Boyun cevre-
sinde, ensede, sirtin tst kisminda, omuzlarda ve kolla-
rin Ust kisminda yag dokusu birikimiyle karakterize
olup; st govdeye psoddoatletik gorinim verir.

Tip I MSL: Bu tipte sirtin Gst kismi, omuz kusagi, tist
kol, kalca ve uylugun st kismint tutar.36

Ek olarak hastalarda karaciger hastaligi, diabetes
mellitus, polindropati, jinekomasti, hiperlipoproteine-
mi, hipertiroidi, hipotiroidi, hipogonodizim, hipertrise-
mi ve lipid anomalileri gorilebilir.3s

Olgu Sunumu

51 yasinda erkek hasta, ilk olarak 10 yil énce glute-
al bolge, bacak lateralinden baslayan daha sonra boyun
bolgesi, kollarin st kisimlar1 ve omuzlarinda meydana
gelen Kkitleler nedeniyle klinigimize basvurdu. Genel fi-
zik muayenesinde multipl, simetrik her iki parotis lo-
junda, submental bolgede, ensede, jugulodigastrik ve
orta juguler bolgede, bilateral tst ekstremite proksima-
linde, pektoral ve abdominal bolgelerde, lomber bolge-
de kusak tarzinda, gluteal bolgede ve alt ekstremite
proksimalinde yumusak kivamda, duyarlilik ve enfla-
masyon gostermeyen, derialtt dokularina yapisik Kkitle-
ler kaydedildi (Resim 1). En cok boyun bolgesindeki
kitlelerden sikayetci olan hastanin ¢zgecmisinde 20 yil

boyunca her giin 100 cl alkol (Turk rakis) alimi ve 10
yil boyunca 1/2 paket/glin sigara kullanimi hikayesi
vardi. Hasta 4 yil once alkolik hepatit ve siroz tanisi al-
mis ve kendisine alkol kullanimint birakmasit 6nerilmis.
Son 2 yildir alkol kullanimi olmayan hastanin aile 6y-
kiisi bulunmamaktadir. Hastanin boyun ve karaciger
ultrasonografik degerlendirilmesi, akciger direkt grafisi,
genel kan biyokimya ve idrar degerlendirilmesi; ayrica
kulak burun bogaz, dermatoloji, dahiliye ve norolojik
muayenesi yapildi. Kulak burun bogaz muayenesinde
boyundaki kitleler disinda patoloji saptanmadi. Derma-
toloji muayenesinde bu tabloya ek olarak sacli deri,
presternal bolge ve yizin tutuldugu seboreik dermatit
tablosuyla karsilasildi. Dahiliye ve norolojik muayene-

Resim 1.

Her (g klinik formu kapsayan multipl simetrik lipomlar.
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sinde patoloji saptanmayan hastanin 4 yil 6nce aldigt
karaciger sirozu tanist sonrast yapilan tedaviler ve alkol
kullaniminin birakilmasiyla karaciger fonksiyon testleri-
nin normal degerler icinde seyrettigi tespit edildi. Has-
tanin kan biyokimya degerlendirilmesinde beyaz kiire
sayist 7820/mm3, hemoglobin seviyesi 13.5 gr/dl, hema-
tokrit %39.7, ortalama eritrosit hacmi 99.3 fL, trombosit
sayist 141000/pl, eritrosit sedimentasyon hizi 25 mm/sa-
at, SGOT 33 U/L, SGPT 18 U/L, aclik kan sekeri 94.2
mg/dl, tre 20.3 mg/dl, kreatinin 0.50 mg/dl, alkalen
fosfataz 106 U/L, T3 0.79 ng/ml, T4 75,9 ng/ml, TSH
2.948 mIU/L, total protein 7.3 gr/dl, albimin 3.6 gr/dl,
total kolesterol 189.6 mg/dl, trigliserid 45.1 mg/dl, HDL
kolesterol 82.7 mg/dl, LDL kolesterol 97.9 mg/dl, IgA
4.86 g/L, 1gG 28.17 g/L, 1gM 2.44 g/L idi; tam idrar tah-
lilinde patoloji yoktu. Periferik yaymasinda bir 6zellik
saptanmadi. Serolojik degerlendirmesi negatifti. Karaci-
ger ultrasonografik incelemesinde; karaciger konturla-
rinda minimal lobulasyon, parankim ekosunda difftiz
artg, parankimde heterojen ve kaba gorinim (sirotik
karaciger) saptandi. PA akciger grafisi normal sinirlarda
bulundu. Boyun ultrasonografisinde artmis deri alt1 yag
dokusu birikimi disinda patoloji saptanmadi.

Yaygin ve belirgin kozmetik deformiteden dolayi
hastaya kademeli cerrahi tedavi (anterior, lateral ve
posterior lipektomi) uygulandi. Hemen cilt altindan
baslayan kapsitlsiiz yagli dokular tim boyun yapilarin
sararak derin servikal plana dogru ilerliyordu. Artmis
vaskdularizasyon ile birlikte diseksiyon sirasinda yaygin
kanama meydana getiriyordu. Boyun damar sinir pake-
ti, tikirik bezleri tutuluydu. Boyunda damar sinir kili-
fi acilarak vena jugularis interna ve n. vagus’tan styrildi
(Resim 2). Derin servikal faysa ve agiz tabanina dogru
diseke edilerek cikarildi. Cikarillan dokunun (Resim 3)
histopatolojik incelemesi olgun tipte yag ve bag doku-
su iceren fibrolipom olarak degerlendirildi (Resim 4).
Hasta postoperatif donemde iyi durumdaydi ve cerrahi
sonug¢tan memnundu (Resim 5).

Tartisma

Multipl simetrik lipomatozisin kesin etyopatogenezi
bilinmiyor. Lipolizin duraklatildig, katekolaminlerle te-
tiklenen bir lipid metabolizmasi bozuklugu oldugu di-
stuntliyor. Bu bulgular Kodish ve Alsevar tarafindan da
desteklenmistir. Bunlar tarafindan normal lipolitik hor-
mon seviyelerine karsin, fizyolojik uyaranlarla yag do-

Resim 2.

Bdlgenin diseksiyon sonrasi gorinimd.
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Resim 3. Makroskobik gérinim.

Resim 4.  Fibrolipomun mikroskobik gérintimi (HE x100).

Turk Otolarengoloji Arsivi / Turkish Archives of Otolaryngology, Cilt / Volume 43, Sayi / Number 1, 2005 51



Banitahmaseb A ve ark.

Resim 5.

kusundan salinan serbest yag asitlerinin inhibisyonu ¢e-
sitli uyaran ve ylkleme testleriyle (serum GH, kortizol,
glukagon, instilin ve serbest yag asiti seviyeleri) goste-
rilmistir. Kodish, bunun hastalikli yag dokusunun fonk-
siyonel denervasyonuna isaret ettigini 6ne strmustir.7s
Daha yeni olan arastirmalar bir mitokondriyal lipid me-
tabolizma bozuklugunu distindirmektedir.6.9.10 Multipl
simetrik lipomatosiz herediter bir hastalik degildir; an-
cak ailesel olgularda gortlmustiir. Ailesel ve sporadik
multipl simetrik lipomatozis olgularinda A8344G mito-
kondrial DNA mutasyonu son déonemlerde tanimlanmis-
tir.6 Multipl simetrik lipomatosize hipofiz-hipotalamik
sistem lezyonlari, noroendokrin hastaliklar, pankreas
hastaliklart, hipertrisemi, ndropati gibi hastaliklar eslik
edebilmektedir. Kronik alkolizme sekonder karaciger
lezyonlart olgularin %60-90’inda gortlir. Ayrica olgula-
rin ¢cogu da diabetes mellitusla beraberlik gosterir.37
Diuizenli alkol kullanmayan HIV-1 hastalarinda indinavir
ya da lamivudine gibi proteaz inhibitort ile yapilan te-
davi sonrast birka¢ ay sonra multipl simetrik lipomato-
zis gelistigi bildirilmistir. Proteaz inhibitorlerinin seker
ve lipid metabolizmasini etkiledigi bilinmektedir.11-14
Hastaligin ¢ok karakteristik bir klinik tablosu vardir.
Laboratuvar testlerinde genellikle degisiklik saptanmaz,
ancak kronik alkol kullanimina bagli gelisen karaciger

Boyun sol tarafi ve ensenin postoperatif 1. yil gorinimu.

hastalig1 sonucu karaciger fonksiyon testleri etkilenebi-
lir. Bu durumun hastaligin prognozunda ve tedavisinde
onemli rolt vardir. Multipl simetrik lipomatozisli hasta-
larin serum lipid analizlerinin yapildig: bir seride apop-
rotein Al, serum HDL kolesterol fraksiyonlarinin ytk-
seldigi gosterilmistir. Bu durum hastaligin bir primer hi-
peralfalipoproteineminin alt tipi oldugunu destekler.
Ancak bu hastalarin ¢ogunda asirt alkol kullaniminin
olmasi yaniltici bir durumdur.3 Kitleler yillar boyu de-
gismeden kalabilir. Bazt olgularda cok hizli bliyime
gosterir. Nadiren spontan regresyona ugrar. Ancak kilo
vermek icin uygulanan diyetler ile bu kitlelerin boyu-
tunda gerileme olmaz.” Tani anamnez, fizik muayene,
utrasonografi, bilgisayarli tomografi, MR gortintiileme,
ince igne aspirasyon sitolojisi ve/veya eksizyonel bi-
yopsiyle konur.

Kapstilstz yagli dokulardan olusan progresif nodu-
ler lipomatozis ve multipl herediter lipoma MSL’den
ayirt edilmelidir. Kahverengi yag dokusundan kaynak-
lanan lokalize kapstilli yag timorleri (hibernoma) gibi
nadir gorilen lipomlar ayirict tanida distintlmelidir.15
Genel obezite ve lokalize multipl lipomlardan ayird
edilmesi gerekir. Benign ya da multipl simetrik lipoma-
tozis terimi Launois-Bensaude ya da Madelung gibi has-
taliklar; kadin tip bolgesel obezite hastaliklarindan olan
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lipbdem, Allen ve Hines’in tanimladigt alt ekstremitenin
agrili lipddem sendromu ve ayrica lipomatozis doloro-
sa (Dercum) gibi hastaliklart kapsar.3

Hastalik olusturdugu kozmetik deformite sekline
gore de adlandirilir. Parotis bolgesinde "hamster yana-
81", servikal bolgede "at boyunlugu", posterior boyunda
"bufalo horgiicii” isimlerini alir.6 ileri evrelerde boyun
kitleleri tist solunum ve sindirim kanallarina bast yapa-
rak dispne, disfaji ve disfoniye neden olabilir.31517 La-
rinks semptomlar: sadece kitlenin bast etkisiyle degil
ayrica reklrren laringeal sinirin infiltrasyonuna bagl
olarak da olusabilmektedir.l” Litaratiirde dil tutulumu
olan bir olgu bildirilmistir.18 Ayrica bu hastalarda bas
boyun malignitelerine de rastlanabilmektedir. Bas bo-
yunda yaygin kapstilsiiz kitleler erken teshis ve kuiratif
cerrahi tedavide zorluklara neden olabilmektedir.l9 Bu
hastalardaki artmis bas boyun malignitesinin olasi me-
kanizmasi yogun alkol ve sigara kullanimina baglan-
mistir.37 Buna karsin kapstlsiiz lipomlarin malign de-
jenerasyonuna cok nadir rastlanir.t7 Multipl simetrik li-
pamatoziste yiiz, kollarin alt kismi, eller, bacaklar ve
ayakta birikim gorilmez. Normalden farkli olarak kap-
stlstiz yagli dokular derindeki yapilart ¢cevreler ve ni-
fuz eder. Bu da total eksizyonu zorlastirir.3

Norolojik tutulum sik olmasina karsin bizim olguda
herhangi bir norolojik defisit yoktu. Cogu olguda perife-
rik noropati bildirilmistir. Literattirde bir olguda simetrik
lipomlarin olusmasindan 6 ay énce periferik noropati
gelistigi bildirilmistir.20 Cogunlukla aksonal néropati go-
raliir. Alkolik olgulardaki norofizyolojik bulgularin peri-
ferik sinirlerde aksonal dejenarasyonu kabul eden gori-
st destekleyici nitelikte olmasina karsin, alkolin indiik-
ledigi bir ndropati olabilecegi de distintilmektedir. Mul-
tipl simetrik lipomatozisteki noropati insidanst alkol kul-
lanimiyla dogrudan iligkili bulunmamistir. Alkol kullan-
mayan MSL hastalarinda da noropati gortlebilir. Nadiren
santral sinir sistemi tutulabilir.32t Klopstock ve ark.
elektrofizyolojik ya da klinik olarak santral sinir sistemi
disfonksiyonunu MSL’li hastalarin %53 linde gostermis-
tir.10 Biyokimyasal calismalar MSL’deki norolojik patolo-
jinin zemininde mitokondriyal disfonksiyon olabilecegi-
ni distndirmektedir. Otonom sinir sistemi tutulumu
bulgulari yemek yerken terleme, ayak bileklerinde terle-
me, impotans ve dinlenme sirasinda tasikardidir.3

Oncelikli tedavi yontemi cerrahi eksizyondur. Has-
taligin yayginlik durumu ve olusturdugu semptomlara

gore cerrahi eksizyon uygulanabilir. Hastalar cerrahi
sonrast nitks konusunda bilgilendirilmelidir. Alkol alis-
kanliginin birakilmasi hastaligin progresyonunu engel-
ler ancak regresyona neden olmaz.3 Bu cerrahi tedavi
lipektomi, liposuction ya da ikisinin kombinasyonu
seklinde uygulanabilir. Liposuctionun sagladigi avantaj-
lar kapali teknikle ve lokal anestezi altinda uygulanabi-
lir olmasi ve kiiciik bir insizyon ile buytik miktarda yag
dokusunun c¢ikarilabilmesidir. Liposuction MSL'de ilk
tedavi secenegi degildir. Sadece secilmis olgularda pal-
yatif tedavi olarak kullanilabilir.622 Klinik degerlendir-
mede beraberindeki diger dahili hastaliklar nedeniyle
genel anestezi alamayan hastalarda bas boyun bolge-
sinde hayati organlari zedeleme riskini azaltmak icin lo-
kal anestezi altinda ve USG esliginde liposuction uygu-
lanabilir.23 Enoksaparinin intralezyoner enjeksiyonu no-
ninvaziv bir tedavi olarak denenmistir. Multipl simetrik
lipomatosizli bir olguda tromboz profilaksisi icin distik
molekul agirlikli enoxaparin kullanidmis, kaza eseri do-
ku icine kacan enokasparinin lokal olarak lipomu reg-
rese ettigi gozlemlenmistir.24

Literatirdeki diger olgularla karsilastirdigimizda bu
olguda dikkatimizi ¢ceken, kitlelerin baslangi¢ lokalizas-
yonu gluteal ve uyluk bolgesi olmasidir. Ayrica bu bol-
gelerdeki yag birikimleri, stniflandirmalardan farkl: ola-
rak tim vicutta 6zellikle de alt ekstremitelerde yogun-
lasmaktaydi. Boylece olgumuz siniflamadaki tiplerin
hepsini kapsityordu. Ancak hastaya kozmetik olarak ra-
hatsizlik veren alanin bas boyun bolgesi olmasindan
dolayt operasyon bu alanlara uygulandi.
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