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Lipomatosis symmetrica benigna und neurologische Komplikationen

bei chronischem Alkoholismus

P. Berlit, K.-H. Krause und S. Herold

Neurologische Universititsklinik Heidelberg (Arztlicher Direktor: Prof. Dr. med. Heinz Ginshiry)

Benign Symmetric Lipomatosis and Chronic
Alcoholism With Neurological Complications:
Two Cases

Zusammenfassung. Es werden zwei Fille einer Lipo-
matosis symmetrica benigna vorgestellt. Beide Patien-
ten waren wegen neurologischer Komplikationen
eines langjihrigen Alkoholabusus zur stationiren
Aufnahme gekommen: ein Patient bot eine proximale
Myopathie, der andere eine Wernicke-Encephalopa-
thie und Kleinhirnatrophie. Das klinische Krank-
heitsbild der symmetrischen Lipomatose, diagnosti-
sche und therapeutische Moglichkeiten werden erdr-
tert.

Bei der Lipomatosis symmetrica benigna (L.s.b.) han-
delt es sich um ein seltenes Krankheitsbild, welches
durch das symmetrische Auftreten gutartiger Lipome
im Hals-, Nacken-, Schulter- und Oberarmbereich
charakterisiert ist. Der von Launois und Bensaude
[10] beschriebenen Lipomatose mit Befall der Hals-,
Schulter- und Oberarmregion ist der sog. Made-
lung’sche Fetthals [11], bei dem die Tumorbildung
iberwiegend im Halsbereich vorliegt, als Unterform
zuzuordnen. Die Erkrankung betrifft in erster Linie
Minner zwischen dem 30. und 60. Lebensjahr; in ei-
nem GroBteil der Fille geht dem Tumorwachstum
ein jahrelanger Alkoholkonsum voraus [2, 7, 8, 10,
11, 14, 15, 17]. Stdhelin et al. fanden pathologisch-
histologisch in den Leberpunktaten von 7 Patienten
mit L.s.b. das typische Bild einer alkoholtoxischen
Hepatopathie [17].

Wihrend die Lipome kosmetisch stérend sind und
fir den Patienten eine erhebliche seelische Belastung
darstellen, stimmt die Mehrzahl der Autoren darin
iiberein, daB sie in der Regel nicht zu einer funktionel-
len Beeintriachtigung fiihren. Vom Patienten geklagte
Schmerzen werden als lokale Entziindungen oder
Druck auf Nervenstringe interpretiert, eine gelegent-
liche Muskelschwiche wird auf Einwachsen des nicht
abgekapselten Fettgewebes in die Muskulatur zuriick-
gefiihrt.

Im folgenden sollen zwei weitere Fille mit dem
ausgeprdgten klinischen Bild einer L.s.b. vorgestellt
werden. Bei beiden Patienten hatte ein jahrelanger

Alkoholabusus zum zusitzlichen Auftreten neurolo-
gischer Komplikationen gefiihrt.

Kasuistik
Fall 1 (A.M.. geb. 8.8.1926)

Der 54jihrige Hilfsarbeiter wird am 6.4.1981 wegen einer Schwel-
lung der Schulterregion mit Schwiiche in den Oberarmen stationir
aufgenommen. Der Patient gibt an. daB er seit Sommer 1979 eine
allmihlich zunehmende Anschwellung von Nacken, Schultern und
Oberarmen bemerkt habe: in den letzten Monaten habe die Kraft
in den Armen nachgelassen. Seit 15 Jahren sei bei ihm ein alkoho-
lischer Leberschaden bekannt: er beziffert den tiglichen Alkohol-
konsum auf 5-6 Flaschen Bier sowie gelegentlich Schnaps.

Die Familicnanamnese des Patienten ist unauffallig. er hat

Abb. 1. Patient A.M. (1) mit Lipomatosis symmetrica benigna Lau-
nois-Bensaude

Abb. 2. Elektromyographische Untersuchung des Pa-
tienten A.M. (1) Aktivititsmuster in Musculus infra- 00 pv
spinam rechts bei méBiger Willkiirinnervation

20 ms
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fiinf gesunde Geschwister. Aus seiner eigenen Vorgeschichte ist
cine Lungentuberkulose im Jahre 1973 zu erwithnen.

Bei der klinischen Untersuchung imponiert eine ausgepriigte.
streng symmetrische Tumorbildung an Nacken. Schultern und
Oberarmen (Abb. 1). Nach dem Palpationsbefund handelt es sich
hierbei um weiche Tumoren. die keine Verbindung mit der Musku-
latur aufweisen. Der neurologische Untersuchungsbefund bei dem
Patienten ist bis auf cine Schwiiche in der Schulter- und proximalen
Armmuskulatur beidseits regelrecht. Bei der internistischen Unter-
suchung ist die Leber 3 QF unter dem Rippenbogen konsistenzver-
mehrt tastbar. eine MilzvergréBerung liegt nicht vor.

Bei den Laborwerten fillt die deutliche Erhéhung der Trans-
aminasen auf: Gamma-GT 293 U/l. GPT 31 U/l und GOT 27 U/l
In der EiweiBelektrophorese Vermehrung der Gamma-Globuline
auf 22%. Die Lipidelektrophorese. ein oraler Glucose-Toleranztest
und T-3/T-4-Test liegen im Normbereich.

Bei der clektromyographischen Untersuchung ist mit vorzeiti-
ger Rekrutierung polyphasischer niederamplitudiger Potentiale eine
proximale Myopathie der Oberarm- und Schultermuskulatur nach-
weisbar (Abb. 2): Anhaltspunkte fiir einc Polyncuropathie finden
sich nicht.

Verlauf

Der Patient wird zur Durchfithrung eines plastisch-chirurgischen
Eingriffs in die Chirurgische Universitiatsklinik verlegt. Intra opera-
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tionem findet sich nicht abgekapseltes Fettgewebe, die Muskelfas-
zien sind intakt. Die pathologisch-histologische Untersuchung des
Operationsmaterials ergibt Fettgewebe ohne Anhalt fiir Malignitit

Fall 2 (S.P.. geb. 23.12.1924)

Der Patient wird im Alter von 48 Jahren wegen eines Verwirrtheits-
zustandes stationdr aufgenommen. Zur Anamnese ist zu erfahren,
daB Herr P. scit 1950 als Seemann bei der Rheinschiffahrt arbeite
und seit dieser Zeit regelmiiBig Alkohol in groBeren Mengen. insbe-
sondere Bier und Schnaps, zu sich nehme. 1968 sei allmiihlich
eine GroBenzunahme des Halses aufgetreten, eine 1970 durchge-
fithrte Probeentnahme aus der Nackenregion habe normales Fett-
gewebe ergeben. Wegen der kosmetischen Entstellung habe der
Patient vermehrt Alkohol getrunken. im Juni 1971 habe er einen
Selbstmordversuch durch Aufschlitzung der Pulsadern gemacht.

Die Familienanamnese und die frithere Anamnese des Patien-
ten sind unauffallig.

Bei der klinischen Untersuchung des Patienten féllt die erheb-
liche Tumorbildung im Bereich des Halses auf. Es bestchen die
Zeichen eines Alkoholdelirs mit Halluzinationen. Desorientiertheit.
motorischer Unruhe und Fingerspreiztremor. Es bestehen cine aus-
gepriagte Stand- und Gangataxic. eine Abducensparese beidseits
sowie ein Blickrichtungsnystagmus. Bei der internistischen Unter-
suchung ist die Leber 4 QF unterhalb des rechten Rippenbogens
konsistenzvermehrt zu tasten, die Milz ist nicht palpabel.

Abb. 3. Patient S.P. (2) mit Lipomatosis symmetrica
benigna unter dem Bild des sog. Madelungschen
Fetthalses
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Bei den Laborwerten ist dic BKS auf 20/45 beschleunigt, dic
GOT ist auf 45 bei einer GPT von 17 U/l erhdht.

Unter ciner Behandlung mit Neuroleptika. Digitalis und Vit-
amin B-1 bei antibiotischer Abdeckung bildet sich das akute
Krankheitsbild des Delirium tremens und der Wernicke-Encepha-
lopathie zuriick: bei Entlassung am 27.1.1973 bestchen lediglich
noch die Gang- und Standataxic als Restsymptome der neurolo-
gischen Symptomatik.

Nach Entlassung aus stationédrer Behandlung lebt der Patient
bei seinen Angehorigen. Nach seinen Angaben und den Angaben
seiner Schwester schrinkt Herr P. nachfolgend den Alkoholkonsum
drastisch ein. er trinkt nach scinen Angaben nur noch 2-3 Flaschen
Bier pro Woche. Dic Unsicherheit beim Gehen bleibt unveréndert
bestchen, es erfolgt noch cine weitere GréBenzunahme der Schwel-
lungen am Hals und Nacken bis etwa 1975, danach ist das Fett-
wachstum nach Angaben des Patienten stationér. Er ist nicht mehr
beruflich titig und zieht sich aus dem sozialen Umfeld vollstindig
zurlick. Nach Angaben der Angehéorigen verldBt er das Haus so
gut wic nic.

Bei der ambulanten Nachuntersuchung am 21.5. 1981 fillt eine
extreme Tumorbildung im Hals-. Nacken- und Schulterbereich auf.
die dic Beweglichkeit des Kopfes einschrinkt und zu einer Ruhe-
dyspnoe gefiihrt hat. Weitere auf der Unterlage verschiebliche Tu-
moren finden sich im Bereich der Oberarme (Abb. 3). Die Lipome
sind streng symmetrisch angeordnet und verursachen, abgesehen
von der Ruhedyspnoe. keine Beschwerden. Bei der neurologischen
Untersuchung féllt ein linksbetontes. ataktisches Gangbild auf. der
Knie-Hacken-Versuch wird links ausgeprégter als rechts ataktisch
ausgefiihrt. Finger-Nase-Versuch ist beidseits unauffillig. ein Ny-
stagmus findet sich nicht. Es bestchen klinisch keine Anhaltspunkte
fiir das Vorliegen einer Polyneuropathie. Die Leber ist derb 2 QF
unterhalb des rechten Rippenbogens palpabel. die Milz ist nicht
tastbar.

Bei den Laborwerten licgen die Transaminasen mit Gamma-
GT 13. GOT 13 und GPT 20 U/l im Normbereich. Eine Lipidelek-
trophorese. postprandialer Blutzucker und T-3/T-4-Test liegen
cbenfalls im Normbereich.

Dic elecktromyographische Untersuchung ergibt einen regel-
rechten Befund. ¢s finden sich weder Anhaltspunkte fiir das Vorlic-
gen einer proximalen Myopathie. noch besteht eine Polyncuropa-
thic.

Das Computertomogramm des Schidels zeigt das Bild einer
Atrophie des Kleinhirnwurmes. Die Weichteilaufnahmen des Hal-
ses zeigen die grolen Lipome, welche gut gegen die Halsmuskulatur
abgrenzbar sind (Abb. 4).

Dem Paticnten wird ein plastisch-chirurgischer Eingriff vorge-
schlagen.

Diskussion

Die vorgestellten zwei Patienten zeigten das ausge-
priagte Bild einer Lipomatosis symmetrica benigna.
Wihrend unser Fall 1 die typische Verteilung der Li-
pome an Hals, Nacken, Schultern und Oberarmen
bot, wie sie Launois und Bensaude beschrieben haben,
stand im klinischen Erscheinungsbild unseres zweiten
Patienten der von Madelung so genannte Fetthals
im Vordergrund. Bei beiden Patienten hatte eine neu-
rologische Komplikation des jahrelangen Alkohol-
abusus zur stationdren Aufnahme gefiihrt:

Fall 1 zeigte das klinische und elektromyographi-
sche Bild einer proximalen Myopathie, welche fiir
die vom Patienten geklagte zunehmende Schwiche
verantwortlich zu machen ist. Eine Reihe von Auto-
ren berichtet tiber eine Muskelschwéche bei Patienten
mit einer L.s.b. [7, 10, 11]. Madelung selbst fiihrte
diese Beschwerden auf das Einwachsen von Fettge-
webe in die Muskulatur zuriick [11]. Allerdings zeig-
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Abb. 4. Im Computertomogramm des Halses des Patienten S.P.
(2) lassen sich Muskulatur (M) und Fettgewebe (F) gut voneinander
abgrenzen

ten einige plastisch-chirurgisch behandelte Fille intra
operationem intakte Faszien [7. 15]. So war auch bei
unserem ersten Patienten ein Einwachsen des Fettge-
webes in die Muskulatur bei der Operation makrosko-
pisch nicht sichtbar. Das Weichteil-Computertomo-
gramm der Halsregion unseres zweiten Patienten zeigt
ebenfalls eine gute Abgrenzbarkeit der Lipome von
den tiefer gelegenen Muskelschichten. Es muf3 daher
gefragt werden, ob nicht auch bei einigen der in der
Literatur genannten Félle von L.s.b. mit Muskel-
schwiche eine chronische, alkoholisch bedingte Myo-
pathie fiir die Beschwerden verantwortlich zu machen
ist. Elektromyographische Untersuchungsbefunde lie-
gen in der uns zugiinglichen Literatur von nur zwei
Autorengruppen vor [3, 7], die jeweils von einer -
vermutlich édthylisch bedingten — Polyneuropathie be-
richten. Es wird allerdings nicht angegeben, ob eine
Untersuchung der proximalen Muskelgruppen, insbe-
sondere der Oberarmmuskulatur, erfolgte. Da die
chronische Myopathie eine gar nicht so seltene Folge
langjdhrigen Alkoholkonsumes ist [4] und auch in
Kombination mit einer Neuropathie auftreten kann
[9]. sollte bei allen Féllen mit einer L.s.b., die liber
eine Muskelschwiche klagen, dieses Krankheitsbild
durch eine elektromyographische Untersuchung aus-
geschlossen werden.

Unser Fall 2 kam unter dem klinischen Bild einer
Wernicke-Encephalopathie zur Aufnahme. Nach Ab-
klingen der akuten Symptomatik blieb eine Gang-
und Standataxie bestehen. Eine Neuropathie und
Myopathie konnten klinisch und elektromyogra-
phisch ausgeschlossen werden. Das acht Jahre nach
der Wernicke-Encephalopathie angefertigte Compu-
tertomogramm zeigte eine Atrophie des Kleinhirn-
wurmes. Dieser Befund gilt als typisch fiir die cerebel-
lire Atrophie bei langjihrigem Alkoholabusus [5],
welche charakteristischerweise wie bei unserem Pa-
tienten zu ciner irreversiblen Gangataxie fiihrt [4].

Uber die Haufigkeit des Auftretens einer L.s.b.
finden sich in der Literatur wenig Angaben. Sie gilt
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im allgemeinen als eine seltene Erkrankung; die grofB3-
ten Fallzahlen finden sich bei Launois und Bensaude
[10] und Madelung [11]. In unserer Klinik wurden
in den letzten zehn Jahren 379 Patienten wegen der
neurologischen Folgen eines chronischen Alkohol-
abusus behandelt; mit zwei Fillen von L.s.b. betragt
damit die Haufigkeit dieser Erkrankung im Kranken-
gut der Neurologischen Klinik 0,6 Prozent.

Uberblickt man die in der Literatur mitgeteilten
Falle von L.s.b., so ist der Zusammenhang zwischen
Auftreten der Lipomatose und langjdhriger Alkohol-
anamnese offensichtlich. Etwa drei Viertel aller be-
schriebenen Félle zeigen anamnestische, laborchemi-
sche oder klinische Hinweise auf eine alkoholtoxische
Hepatopathie. Demgegeniiber lassen die Mitteilungen
liber das gleichzeitige Vorkommen von L.s.b. und
Hyperlipoproteindmien, (latentem) Diabetes mellitus,
Gicht, Hypothyreose und anderen Krankheitsbildern
[3. 7. 16] aufgrund der niedrigen Fallzahlen keine
sicheren Riickschliisse auf eine dtiologische Bedeu-
tung fiir die Entstehung der Lipomatose zu. Bei unse-
ren beiden Patienten bestand ein jahrelanger Alkohol-
abusus; simtliche bislang in der Literatur angegebe-
nen Stoffwechselstérungen konnten bei unseren Pa-
tienten ausgeschlossen werden.

Die Pathogenese der L.s.b. ist nach wie vor unklar.
Stdhelin et al. [17] vermuten eine hormonelle Verursa-
chung im Gefolge der Leberschidigung durch den
Athylalkohol. Interessant erscheint das klinische Ver-
teilungsmuster der Lipome, welches vornehmlich den
Segmenten C 3 und C 4 zuzuordnen ist. Diese Seg-
mente entsprechen den Phrenikusprojektionsfeldern
und damit der Leberregion. Wic bei anderen dermato-
logischen Krankheitsbildern die topische Anordnung
der Effloreszenzen Hinweise auf internistische Er-
krankungen im Sinne von Dermadromen geben kann,
so scheint auch der L.s.b. eine lokalisatorische Bedeu-
tung als Hinweissymptom auf eine Hepatopathie zu-
zukommen [1, 6, 13, 18].

Kein Zweifel besteht an der Gutartigkeit der Li-
pome bei der L.s.b. Auch bei unseren beiden Patien-
ten fand sich histologisch nicht abgekapseltes Fettge-
webe ohne Anhalt fiir Malignitdt. Da nur in seltenen
Fillen die Fettgewebstumoren durch Druck auf Ner-
venstringe zu Schmerzen oder aufgrund der Lokalisa-
tion und Ausdehnung zu Atembeschwerden (wie bei
unserem Fall 2) fihren, steht im Vordergrund des
Krankheitsbildes die kosmetische Entstellung, die
eine enorme seelische Belastung fir die Patienten dar-
stellt. So war bei unserem zweiten Patienten die L.s.b.
AnlaBl zu einem Suizidversuch. Es ist ohne weiteres
nachvollziehbar, daB3 im Sinne eines Circulus vitiosus
die zunehmende Entstellung durch die Lipomatose
zu einem vermehrten Alkoholkonsum fiihrt, welcher
seinerseits wieder die Progredienz des Fettwachstums
bewirkt.

Wie bei den anderen in der Literatur mitgeteilten
Fillen entwickelten sich bei unseren beiden Patienten
die Fettgeschwiilste im Verlauf von einigen Jahren.
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Eine Riickbildung der Tumoren unter Alkoholkarenz,
wie sie gelegentlich beschrieben wurde [7], konnten
wir bei unserem zweiten Patienten nicht beobachten.
Da eine medikamentdse Behandlung des Leidens
nicht bekannt ist, gilt die operative Behandlung in
Form eines plastisch-chirurgischen Eingriffes, welcher
je nach Ausbildung der Lipome mehrzeitig erfolgen
muB, als Therapie der Wahl [7, 8, 15-17]. Die Vorstel-
lung der Patienten mit einer L.s.b. bei einem erfahre-
nen plastischen Chirurgen erscheint umso wichtiger,
als oft nur die Beseitigung der kosmetischen Entstel-
lung eine Wiedereingliederung des Patienten in sein
soziales Umfeld und damit einen erfolgversprechen-
den Alkoholentzug erméglicht.
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