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LAUNOIS-BENSAUDE SYNDROME AND THE ROLE OF CERVICOFACIAL SURGERY
(Abstract): Launois-Bensaude syndrome is a rare proliferative disorder of the adipose tissue with onset in
adulthood. The disease is characterized by symmetrical fat deposits, predominantly in the neck and
shoulder area, upper back and arms. There is a strong association between this disease and moderate to
heavy alcohol consumption. During a recent 16 years period (1992-2007), 19 patients with Launois-
Bensaude syndrome were treated in our department. A retrospective study had noted: clinical type of
disease, the major complaints, biological disorders, radiological features, the associated diseases and the
long-term outcomes after lipectomy. In all cases, the adipose deposits were removed by a traditional
surgical technique, under intubation anesthesia. The group comprised 19 men aged 35 and 64 years
(mean: 47 years). Alcoholism was confirmed in 17 cases. 13 of 19 patients were type I of disease’s
clinical classification (Donhauser) and 6 were type II. The most common complaints were: aesthetics (15
cases), respiration disorders (2 cases), and reduced range of movement of the head (2 cases). The
diagnosis was established from the clinical picture, but computed tomography and magnetic resonance
imaging were of really help, especially in considerable cervical deformity and in deep localization of the
fatty masses. We noted the following accompanying diseases: diabetes mellitus (4 cases), glucose
impairment tolerance (2 cases), obesity (6 cases), hypertension (10 cases), gout (1 case), dislipidemic
syndrome (10 cases), liver steatosis (8 cases), neuropathies (8 cases). The functional and aesthetic results
were good in all patients and recurrence was not observed after 4 years of follow-up. There were no
serious complications. Our long-term experience with the treatment of benign symmetric lipomatosis
indicates that a lasting result can be only obtained after sufficiently radical surgery.
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INTRODUCERE

Sindromul Launois-Bensaude este o afectiune rar intalnita, definitd prin prezenta
unor multiple acumuldri adipoase simetrice, interesand de cele mai multe ori '
superioara a trunchiului, capul si gatul. Desi frecvent se afirma ca se regaseste la barbati
de varstd medie, de origine mediteraneana, cu istoric de abuz etanolic, au fost raportate
cateva cazuri si la copii [1-3]. Diagnosticul se stabileste pe tabloul clinic, datorita
modelului specific de distributie a maselor grasoase care nu se micsoreaza chiar daca se
reduce aportul caloric. Depozitele simetrice masive de tesut adipos devin un prejudiciu
estetic prin interesarea regiunilor parotidiene (,,obraji de hamster”), cervicale (,,gat de
cal”) si cervico-dorsale (,,cocoasa de bizon”) [1-3].
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MATERIAL SI METODA

In perioada 1992-2007, in Clinica de Chirurgie Orala si Maxilo-Faciala au fost
tratati 19 pacienti diagnosticati cu sindromul Launois-Bensaude. S-a efectuat un studiu
retrospectiv pentru sistematizarea mai multor date: motivele adresabilitatii acestor
cazuri, consumul cronic de alcool, tipul clinic al bolii, analizele biochimice sanguine
pentru decelarea tulburarilor metabolice asociate, implicarea explorarilor imagistice de
tipul computer-tomografiilor sau a celor prin rezonantd magneticd pentru cazurile cu
distributie anarhica si/sau profundd a maselor lipomatoase, tratamentul chirurgical
efectuat (tipul interventiilor si numarul de sedinte operatorii necesare pentru rezolvarea
completd), rezultatele interventiilor chirurgicale de extirpare a depozitelor adipoase
deformante (imediate si in timp), tablourile histologice ale pieselor operatorii.

REZULTATE SI DISCUTII

Aceasta entitate clinica a fost initial semnalatd de Sir Bejamin Brodie, in 1846.
in 1888, Otto Madelung raporta prima serie de 33 pacienti avand depozite lipomatoase
in asociere cu alcoolismul cronic. Zece ani mai tarziu (1898), Launois si Bensaude au
prezentat un lot de 65 pacienti cu trasituri similare celor anterior descrise. in afara
numelor de ,,boalda Madelung” sau ,,sindromul Launois-Bensaude” se mai Intilnesc in
literatura si alte denumiri: ,lipomatoza simetricd benignd”, ,lipomatoza simetrica
multipld”, ,,lipomatoza simpld nedureroasa”, ,,adenolipomatoza simetrica” [3].

Lotul studiat de noi a fost alcatuit din 19 barbati, proveniti din judetele
Moldovei, fara antecedente heredo-colaterale de sindrom Launois-Bensaude, cu varste
cuprinse intre 35-64 ani (mediana 47 ani), confirmandu-se datele demografice despre
sex si varstd cu interesare preponderentd, din literatura [4].

Referitor la fenotipurile clinice intalnite, mentionam ca 13 pacienti (68,42%) s-
au incadrat in tipul I (depozite adipoase protruzive, circumscrise, dispuse simetric
cervical, nucal, supraclavicular, deltoidian) iar 6 pacienti (31,57%) au fost catalogati din
tipul I (tesutul lipomatos difuzeaza si se extinde caudal, interesdnd trunchiul si
segmentele proximale ale extremitatilor, dand aparenta unei obezitati simple). Tocmai
datorita respectdrii simetriei, un examen fizic superficial ar putea sd nu identifice
aceasta entitate clinica. Localizarea maselor adipoase, un istoric de crestere In greutate
chiar la scaderea aportului caloric, fatigabilitatea extrema, durerile musculare sunt doar
cativa indicatori care motiveaza continuarea investigatiilor [4].

Dupa ani de evolutie, depozitele adipoase ajung la dimensiuni gigante, devenind
prejudiciu estetic, iar in cazurile avansate antreneaza dispnee, disfagie si disfonie [5-7].
Investigarea motivelor de adresabilitate medicald pentru pacientii studiati a relevat
predominanta argumentului estetic (15 cazuri: 78,94%), urmat de dispnee (doua cazuri:
10,52%) si reducerea gradului de mobilitate a gatului (doud cazuri: 10,52%). Desi
afectiunea se considerd benigna, uneori apar interesari ale cavitatii orale (limba) si
mediastinului, care conduc la sindroame de compresiune pe trahee sau vena cava
superioara [6,7], situatii neconstatate in analiza prezentata.

Prelungirile tesutului lipomatos (interstitiale sau 1n structurile adiacente) pot fi
de asemenea precizate prin folosirea tomografiei axiale computerizate, pentru un
diagnostic preoperator de acuratete, in cazurile dificil de evaluat clinic [6]. Analiza din
studiul de fatd recunoaste acest examen ca fiind foarte util in planificarea actului
chirurgical de extirpare a depozitelor de grisime. In lotul investigat, 11 cazuri de
sindroame Launois-Bensaude au beneficiat de tomografie axiald computerizatd pentru
precizarea extensiilor tesutului lipomatos si a interesarii cailor aeriene.
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Desi etiologia sindromului Launois-Bensaude ramane necunoscutd, lotul
discutat confirma stransa legaturd a acestei maladii cu alcoolismul cronic. Consumul a
peste 50 g alcool/ zi (de cel putin 10 ani), semnalat in peste 90% dintre cazurile descrise
in literatura [8-12], a fost subliniat si la pacientii nostri (17 cazuri - 89,46%). Alcoolul
poate juca rolul de cofactor in dezvoltarea maselor lipomatoase in mai multe moduri:
reduce numadrul de receptori beta-adrenergici, Tmpiedicdnd astfel efectul lipolitic al
norepinefrinei; stopeaza beta-oxidarea conducand la scaderea lipolizei si stimularea
lipogenezei [13,14]. Au fost totusi raportate si citeva cazuri de lipomatozd simetrica
benigna la pacienti fara istoric de consum cronic etanolic [15], iar studiul nostru adauga
doua astfel de situatii (10,52%) cand nu s-a confirmat intoxicatia cronica etanolica.

Kodish a postulat ca acumularile adipoase neincapsulate rezulta din hipertrofia
tesutului adipos brun [16]. Acestea sunt consecinta unei anomalii in sinteza intracelulara
a adenozin monofosfatului ciclic (cAMP), inducand autonomia celulelor adipoase in
lipomatoza simetricad multipla. Principalul defect se afla in unitatea cataliticd a adenil-
ciclazei, iar consumul cronic de alcool scade numarul de receptori beta-adrenergici si
induce o tulburare in ADN-ul mitocondrial din tesutul adipos, nervii periferici, muschi,
sistemul nervos central [17-20]. Au mai fost raportate in literaturd cateva cazuri de
sindroame Launois-Bensaude la care s-a decelat mutatia A8344G in ADN-ul
mitocondrial [21,22].

Polineuropatia descrisa ca fiind senzitivd, motorie sau autonoma si detectatd in
aproximativ 85% dintre pacientii diagnosticati cu boala Madelung se constata de fapt la
cativa ani dupd aparitia depozitelor adipoase. Studiile histologice au ardtat o pierdere a
celulelor mari mielinizate, dar nu demielinizare sau degenerare axonald cum se cunoaste
in alcoolismul cronic. Nu s-au raportat pand In prezent regresii sau ameliordri ale
polineuropatiilor constituite, si nu exista deocamdata tratamente efective [19,23]. Dintre
cei 19 pacienti, 8 au fost diagnosticati cu polineuropatii (42,10%), dintre care 4 au fost
depistati cu aceastd afectare neurologici pe parcursul controalelor efectuate
postoperator tardiv (perioada medie de urmarire de 4 ani).

Investigatiile de laborator practicate (si examenul clinic complet) au sistematizat
pentru pacientii cu sindroame Launois-Bensaude urmatoarele co-morbiditati: diabet
zaharat (4 cazuri - 21,05%), toleranta alteratd la glucoza (doua cazuri - 10,52%),
obezitate (sase cazuri - 31,57%), HTA (10 cazuri - 52,63%), gutd (un caz - 5,26%),
hiperlipoproteinemie tip IV (6 cazuri), hiperlipoproteinemie tip I (4 cazuri), etilism
cronic (17 cazuri - 89,47%). Ultrasonografia hepaticd a evidentiat aspecte de steatoza
hepatica in 8 cazuri (42,10%). Datele raportate de noi sunt concordante cu cele mai
multe studii din literatura.

Masele izolate de grasime subcutanatd nu se asociaza obligatoriu cu
insulinorezistenta. Haap [24] a raportat sensibilitatea crescutd la insulind, cresterea
adiponectinei circulante si a HDL-colesterolului in paralel cu scaderea fractiunii LDL-
colesterol la pacientii cu boalda Madelung, comparativ cu cei cu obezitate simpla.
Autorul considera ca depozitele adipoase 1n aceasta afectiune sunt metabolic ,,inocente”.

Examinarea histologicd a evidentiat cd adipocitele din ariile anormale,
lipomatoase, sunt putin deosebite fatd de cele din tesutul adipos normal, cu exceptia
faptului ca sunt de dimensiuni mai mici si multivacuolate, ceea ce ar sugera o posibila
origine in tesutul brun. Privitor la latura terapeutica a maladiei discutate, facem cuvenita
precizare ca managementul dietetic nu este de folos, iar abstinenta de la consumul de
alcool poate doar impiedica cresterea in continuare a depozitelor adipoase.
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Tratamentul adecvat este considerat cel chirurgical excizional (lipectomia), cu
toate ca practicienii si adeptii chirurgiei plastice incearca tot mai mult Tn ultimul timp sa
impuna lipoaspiratia. Lipoaspiratia ar permite efectuarea indepartarii depozitelor
excesive sub anestezie locald, evitdnd utilizarea anesteziei generale la pacientii cu
alcoolism cronic, cu posibile alterari hepatice, si deci susceptibili la sangerari [25]. A
mai fost subliniatd folosirea lipoaspiratiei asistata ultrasonic [26]. Lipoaspiratia trebuie
privita ca o alternativa valida doar in cazuri atent selectionate; este adevarat ca impune
un risc mai mic decat lipectomia, mai putine efecte adverse, rezultate estetice imediate
bune, posibilitatea de a fi efectuata rapid, inclusiv avantajul intermedierii ecografice a
extirparii. Dar nu putem omite din acest rationament faptul ca recidiva este mult mai
frecventa decat in cazul tratamentului chirurgical conventional.

Cazuistica analizatd a evidentiat modelul de management chirurgical clasic
aplicat tuturor celor 19 cazuri de sindroame Launois-Bensaude, de extirpare a maselor
lipomatoase sub vizualizare directd, cu linii de incizie diverse, in functie de localizarea
si marimea lor, dar {indnd cont si de eventualele structuri adiacente infiltrate. Metoda
are avantajul expunerii largi a structurilor care necesita sa fie disecate si care pot infiltra
alte structuri vecine, manopera fiind foarte dificila datoritd bogatei vascularizatii a
tesutului lipomatos si inexistentei unei capsule delimitante. Odata cu extirparea maselor
adipoase cervico-faciale s-au efectuat parotidectomii subtotale (5 cazuri - 26,31%) si
submaxilectomii (6 cazuri - 31,57%), din considerentul obtinerii radicalitatii. S-a recurs
uneori la efectuarea tratamentului Tn doud sau mai multe etape datoritd extensiilor
lipomatoase din zona afectatd (4 cazuri - 21,05%).

Trasatura comuna a tuturor interventiilor de extirpare a depozitelor lipomatoase
cervico-faciale a constituit-o nerespectarea planurilor de clivaj, tesutul adipos excesiv
penetrand la toate nivelurile, ficand dificild exereza. Indepartarea chirurgicald s-a
realizat anevoios si datoritd consistentei indurate si extremei vascularizatii a masei
tumorale, pentru care motive a fost necesara de fiecare datd hemostaza riguroasa si
utilizarea drenajelor aspirative pentru a preveni formarea seroamelor si a hematoamelor;
in aceste cazuri, hemoragia importantd intraoperatoric poate fi agravatd de
susceptibilitatea la sangerare datorita leziunilor hepatice etanolice. S-au evitat totusi
decolarile intempestive. Inexistenta planurilor de clivaj antreneaza un pericol principal
in regiunile laterocervicale si supraclaviculare, unde existd structuri nobile. Absenta
limitelor precise ale tumorilor adipoase determind mari dificultati in disectie, depozitele
adipoase putand invada fasciile, muschii, vasele, nervii si alte structuri. Situatia frecvent
intdlnitd in cazuistica noastra a reprezentat-o infiltrarea adipoasa a glandelor salivare
submandibulare sau parotide, obligdnd la indepartarea lor chirurgicald. De aceea, se
impune ca localizarile depozitelor adipoase sa fie atent evaluate Tnainte de a decide
metoda si tehnica operatorie. Natura infiltrativa a maselor neincapsulate de grasime din
maladia Madelung (ne referim la cele cervico-faciale) face excizia completd a acestor
tumori greu de obtinut, dar structurile vitale nu trebuie compromise in incercarea de a le
extirpa in totalitate.

Cu toate dificultatile enumerate, interventiile chirurgicale de extirpare a maselor
lipomatoase au condus la rezultate la distantd optime, din punctele de vedere estetic si
functional, fara nici o recidiva, intr-o perioada medie de urmarire de 4 ani, subliniind ca
ele au avut indiscutabil viza de radicalitate.

Terapia medicald cu extracte tiroidiene, vitamine si salbutamol (pentru
stimularea lipolizei) nu si-a dovedit eficienta [27].
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CONCLUZII
In sindromul Launois-Bensaude chirurgia este prima optiune de tratament,

operatia fiind de ajutor pacientilor cu deformare estetici considerabila sau cu
compresiune pe caile aeriene.

Rezultatele bune, de durata, fara recurente pot fi obtinute doar dupa cea mai

radicald posibild extirpare a maselor lipomatoase.
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