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Zusammenfassung

Hintergrund. Die benigne symmetrische Li-
pomatose (Morbus Madelung) ist eine selte-
ne Erkrankung unbekannter Atiologie, die
durch das diffuse Wachstum nicht gekapsel-
ter Lipome charakterisiert ist.

Patienten und Methode. Zwischen 1995 und
2001 haben wir 12 Patienten mit einem M. Ma-
delung im Kopf- und Halsbereich behandelt. Es
handelte sich dabei um 11 Ménner und eine
Frau im Alter von 34 bis 62 Jahren (M=47).Eine
Einschrankung der Kopfbeweglichkeit und eine
Behinderung beim Essen und Sprechen waren
die hdufigsten Beschwerden. Bei allen Patien-
ten wurde eine kombinierte Lipektomie und Li-
posuktion durchgefiihrt, wobei die Fettabsau-
gung in einer zweiten Sitzung erfolgte.
Ergebnisse. Der Nachbeobachtungszeit-
raum betrug durchschnittlich 3 Jahre. Die
funktionellen Ergebnisse waren bei allen Pa-
tienten sehr zufriedenstellend. Neun von

12 Patienten waren auch mit dem astheti-
schen Ergebnis zufrieden. Bei 3 Patienten
trat ein Rezidiv jeweils 1,5,2 und 3 Jahre
nach den Operationen auf. Schwerwiegende
Komplikationen beobachteten wir nicht.
Schlussfolgerungen. Nach unseren Erfahrun-
gen stellt die kombinierte Lipektomie und Li-
posuktion ein erfolgreiches Vorgehen bei der
Behandlung der benignen symmetrischen Li-
pomatose im Kopf- und Halsbereich dar.Vor-
und Nachteile beider Techniken sollten jedoch
prdoperativ beriicksichtigt werden.
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Die benigne symmetrische Lipomato-
se ist ein seltenes Krankheitsbild mit ei-
ner diffusen Fettgewebsneubildung im
Bereich des Halses, aber auch der Schul-
tern, der Arme und der oberen Rumpf-
partien. Die Erkrankung wurde erstmals
1846 von Brodie [3] beschrieben.

Madelung berichtete 1888 von 33 Pati-
enten, einschlieflich dreier eigener Fille
[15]. Seitdem wird diese Fettgewebsver-
mehrung als ,,Madelung'scher Fetthals®
oder ,Morbus Madelung*“ bezeichnet. In
der Literatur finden sich die Synonyma
symmetrische Adenolipomatose, diffuse
oder multiple symmetrische Lipomatose,
Lipoma annulare colli sowie die Launois-
und-Bensaude-Erkrankung [13,18].

Es handelt sich um eine gutartige Er-
krankung, die vorwiegend bei Médnnern
im mittleren Lebensalter auftritt [6, 11].
Die Inzidenz scheint im Mittelmeerraum
am hoéchsten zu sein. Enzi [5] gab eine In-
zidenz von 1:25.000 Ménnern in Italien an.

Die Erkrankung ist progressiv im
Verlauf der Jahre und die Fettablagerun-
gen sind nicht spontan reversibel. Da
bislang keine kausale Therapie bekannt
ist, stellt die chirurgische Entfernung
des lipomatdsen Gewebes die Therapie
der Wahl dar. Hierfiir stehen 2 Techni-
ken zur Verfiigung, die Lipektomie und
die Liposuktion.

Im Weiteren mochten wir tiber unse-
re Erfahrungen in der operativen Thera-
pie der benignen symmetrischen Lipoma-
tose im Kopf- und Halsbereich berichten.

Patienten und Methode

Zwischen November 1995 und Oktober
2001 wurden in der Hals-Nasen-Ohren-
Klinik der Universitdtskliniken Hom-
burg/Saar und der Klinik und Poliklinik

fiir Hals-Nasen-Ohrenkranke der Uni-
versitdt Erlangen-Niirnberg 12 Patienten
mit einem M. Madelung behandelt. Es
handelte sich dabei um 11 Médnner und
eine Frau im Alter von 34 bis 62 Jahren
(M=47).

In allen Fillen zeigte sich eine im
Ausmaf unterschiedliche diffuse Fett-
ansammlung in der Wangenregion und
in den vorderen und lateralen Halsparti-
en. Bei 2 Patienten lag zusitzlich eine
Deformierung im Nackenbereich und
an den Oberarmen vor. Diese 2 Patien-
ten hatten in der routinemiflig durchge-
fithrten Computer- bzw. Kernspintomo-
graphie des Halses auch ein parapha-
ryngeales Wachstum des Fettgewebes
(Abb. 1). Eine Einschrankung der Kopf-
beweglichkeit und eine Behinderung
beim Essen und Sprechen waren die
hiufigsten Beschwerden. Dariiber hin-
aus fiihlten sich alle Patienten durch ihr
Aussehen schwer beeintrachtigt.

Sieben der 12 Patienten waren iiber-
gewichtig, 4 hatten Ideal- bis Unterge-
wicht. Acht Patienten gaben einen erheb-
lichen bis exzessiven Alkoholabusus an,
wobei bei 5 eine dthyltoxische Erkran-
kung der Leber (Fettleber, Zirrhose) vor-
lag. Sechs Patienten hatten eine Hyperli-
piddmie, 5 eine Hyperurikimie und
2 einen Diabetes mellitus (Tabelle 1).

Der HNO-irztliche Spiegelbefund
war bei allen anderen Patienten, bis auf die

Priv.-Doz. Dr.J. Constantinidis

Klinik und Poliklinik fiir Hals-Nasen-Ohrenkranke,
Universitat Erlangen-Niirnberg,

WaldstraBe 1,91054 Erlangen

E-Mail: Jannis.Constantinidis@hno.imed.
uni-erlangen.de



J. Constantinidis - H. Steinhart - J. Zenk
J.Bohlender - H.lIro

Surgical therapy of Madelung's disease
in the head and neck area

Abstract

Patients and methods. Between 1995 and
2001 we treated 12 patients with benign
symmetric lipomatosis in the head and neck.
The group comprised 11 men and 1 woman
aged 34-62 (M=47).The most frequent
complaints were diminished range of
motion of the head and obstruction when
eating or speaking. Combined lipectomy and
liposuction were performed in all patients,
with liposuction being carried out in a
second session.

Results. The mean follow-up period was

3 years.The functional results were very
satisfactory in all patients. Of the 12 patients,
9 were also satisfied with the aesthetic
outcome. A recurrence occurred in three pa-
tients 1.5,2, or 3 years after the operation.
Severe complications were not observed.
Conclusions. According to our experience,
combined lipectomy and liposuction repre-
sents a successful procedure in treating be-
nign symmetric lipomatosis in the head and
neck region.Nevertheless, advantages and
drawbacks of the two techniques should be
equally considered prior to surgery.
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2 Patienten mit dem parapharyngealen
Wachstum der Lipome, im Wesentlichen
unauffillig. Ein sonstiges tumordses Ge-
schehen im Kopf- und Halsbereich konn-
te ausgeschlossen werden. Die Erkran-
kung blieb auch nach Gewichtsabnahme
von bis zu 12 kg bei 5 Patienten unbeein-
flusst. Auch eine voriibergehende Alkohol-
karenz fithrte nicht zum Riickgang der
Fettgewebsmassen bei 3 Patienten.

Alle Patienten wurden erstmalig ope-
riert; bei allen wurde eine kombinierte
zervikale Lipektomie und Liposuktion
durchgefiihrt. Dafiir war in allen Féllen bei
der Lipektomie die Darstellung und Scho-
nung des N. facialis und seiner kaudalen
Aste erforderlich. Die Priparation erfolg-
te grof3tenteils scharf und war mit einer

Tabelle 1

Abb.1 <« Tiefes parapharyngeales
Wachstum des Fettgewebes.
Kernspintomographie des Halses
(axiale Schichtung)

sorgfiltigen Blutstillung verbunden. In
3 Féllen war bei primér ausgepragten Be-
funden nach der Lipektomie wegen des
Hautiiberschusses auch eine Dermekto-
mie erforderlich. In einer Sitzung wurden
bei einem Patienten 2,5 kg Fettgewebe aus
der Hals- und der Parotisregion entfernt.

Die Liposuktion wurde in einer
zweiten Sitzung in Lokalandsthesie, frii-
hestens nach 8 Wochen und vorwiegend
im submentalen, submandibulédren und
Nackenbereich nach der Tumeszenztech-
nik [10] durchgefiihrt. Bei 4 Patienten mit
einem ausgeprigten Befund war eine zu-
sdtzliche zweite Fettabsaugung erforder-
lich. Die Deformierung im Bereich der
Oberarme storte die Patienten nicht. In
der konsiliarischen Untersuchung der Pa-

Klinische Daten von 12 Patienten mit einem M. Madelung

Patient  Alter (Jahre), Krankheitsdauer Alkoholabusus Metabolische
Geschlecht (Jahre) Erkrankungen
45,m. 3 Exzessiv, LZ Hyperlipidamie
2 34,m. 4 - Diabetes mellitus
3 48,w. 2,5 Exzessiv, FL Hyperlipidamie,
Hyperurikdmie
4 55,m. 5 Stark Hyperurikdamie
5 62, m. 8 Exzessiv, FL Hyperlipidamie
6 40,m. 3 Stark Hyperurikdmie
7 44,m. 5 - -
8 43,m. 4,5 Exzessiv Hyperurikdamie
9 47, m. 6 - Diabetes mellitus
10 48,m. 9 Exzessiv, LZ Hyperlipidamie
11 51, m. 4 Stark, LZ Hyperlipidamie,
Hyperurikdmie
12 47,m. 3,5 - Hyperlipidamie

LZ: Leberzirrhose, FL: Fettleber



Abb.2a—-d A 51-jahriger Patient mit einem M. Madelung im Kopf- und Halsbereich. Befund
prdoperativ (a, b). Zustand nach Lipektomie und Liposuktion (c,d)

tienten in der Chirurgischen-Klinik wur-
de zum jeweiligen Zeitpunkt der Vorstel-
lung von einer Operation abgeraten.

Ergebnisse

Der Nachbeobachtungszeitraum betrug
durchschnittlich 3 Jahre mit einer
Spannweite von 6 Monaten bis 5,8 Jahre.
Die mittlere stationdre Aufenthaltsdauer
betrug nach der Lipektomie 9 Tage und
nach der Liposuktion 4 Tage. Aus funk-
tioneller Sicht waren alle Patienten un-
mittelbar postoperativ sehr zufrieden.
Die Kopfbeweglichkeit sowie die Behin-

derung beim Sprechen und die Dyspha-
gie hatten sich deutlich verbessert.
Hinsichtlich des dsthetischen Ergeb-
nisses der Behandlung zeigten sich 9 Pa-
tienten sehr zufrieden, obwohl es in 2 von
diesen Patienten zu kleinen Rezidiven
kam (Abb. 2,3). Drei Patienten, bei denen
eine Lipektomie und zweimalige Lipo-
suktion durchgefiihrt wurde, waren we-
gen eines auftretenden Rezidivs, jeweils
1,5,2 und 3 Jahre nach der letzten Opera-
tion nur eingeschrénkt zufrieden, wollten
sich jedoch nicht erneut operieren lassen.
Schwerwiegende Komplikationen
wie die Durchtrennung eines motori-

schen Nervs, Hautnekrosen und eine
starke Blutung traten nicht auf. Bei 2 Pa-
tienten wurde bei der Lipektomie trotz
mikroskopisch gestiizter Prdparation
der Mundast des N. facialis verletzt. Die
Parese hatte sich jedoch jeweils 7 und
11 Monate nach der Operation weitge-
hend zuriickgebildet. Zwei Patienten
entwickelten nach der Lipektomie post-
operativ ein Himatom, das problemlos
entlastet werden konnte; bei einen Pati-
enten mit Diabetes mellitus kam es zu
einer Wundheilungsstorung, die ambu-
lant fiir mehrere Tage nach der Entlas-
sung weiter versorgt werden musste.
Nach der Liposuktion traten bis auf ein
kleines Himatom und voriibergehende
Paristhesien im Submentalbereich kei-
ne Komplikationen auf.

Diskussion

Die Atiologie des M. Madelung ist unbe-
kannt. Auffallend ist bei den meisten Pa-
tienten ein erhéhter Alkoholkonsum,
der fiir die Fettstoffwechselstérung ver-
antwortlich gemacht wird [7]. Der lipo-
gene und antilipolytische Effekt des Al-
kohols kann eine wichtige Rolle bei der
zunehmenden Fettansammlung spielen,
ist aber sicher nicht die einzige Ursache,
da die Erkrankung auch bei Patienten
auftritt, die keinen Alkoholabusus ha-
ben. Gehduft fand man beim M. Made-
lung eine Hyperurikédmie, Diabetes mel-
litus, Schilddriisenstorungen und eine
Hyperlipiddmie Typ I oder IV.

Diskutiert werden ebenfalls eine ge-
storte Ansprechbarkeit von Adipozyten
durch Katecholamine, die die Resistenz
der Fettdepots gegeniiber der Gewichts-
abnahme erklirt [23] sowie eine mito-
chondriale Dysfunktion des braunen
Fettgewebes [2].

Der M. Madelung wird klinisch in
2 Typen unterteilt [17]. Bei Typ I sind die
Fettdepots gut abgrenzbar, nicht abge-
kaspselt und wolben sich symmetrisch
in den oberen Korperanteilen vor. Die
Entwicklung der diffusen Fettgewebs-
hyperplasie beginnt in den meisten Fil-
len im submentalen und Warzenfort-
satzbereich und erfolgt von kranial
nach kaudal in den Supraklavikular-
und Nackenbereich [6]. Die Raumfor-
derungen im Halsbereich lassen sich
durch die Kleidung nicht gut kaschie-
ren, und die dsthetische Beintrichti-
gung sowie eine Bewegungseinschrin-
kung des Halses sind die haufigsten Ur-



Abb.3a-c A 40-jahriger Patient mit einem M. Madelung im Kopf- und Halsbereich. Ausgangsbefund

(a) und postoperativ (b, c)

sachen fiir den Arztbesuch der Patien-
ten. Seltener kommt es zu einer Ausdeh-
nung der Fettgewebshyperplasie in die
tiefe Halsweichteile und ins Mediasti-
num. In diesen Féllen konnen eine
Kompression der Trachea und/oder des
Pharynx mit konsekutiver Dyspnoe und
Dysphagie auftreten.

Das Wachstum der lipomatdsen
Herde vollzieht sich schmerzlos und
langsam iiber die Jahre, und die Konsis-
tenz der Halsgeschwiilste kann wech-
selnd sein [9].

Im Typ II zeigt sich ein diffuses
Wachstum des Fettgewebes im Bereich
der gesamten Korperoberfliche mit In-
volvierung des subkutanen Fettgewebes,
sodass sich das Bild einer einfachen Adi-
positas ergibt. Das Mediastinum ist in
diesen Fillen nicht befallen [17].

Carlsen [4] beschreibt noch einen
dritten Typ, eine angeborene Form der
Erkrankung mit einer Manifestation der
Lipome um den Rumpf.

Die Diagnose wird aus Anamnese
und klinischer Untersuchung gestellt
und durch bildgebende Verfahren besti-
tigt. Pathognomonisch gegeniiber ande-
ren Raumforderungen ist der immer
symmetrische Befall beider Kérperhalf-
ten. Die Sonographie kann hilfreich bei
der Beurteilung der Fettgewebswuche-
rung sein, ist jedoch der Computer- und
Kernspintomographie in der Beurtei-
lung der Ausdehnung und der genauen

Lokalisation der Raumforderungen zu
anderen funktionell wichtigen Struktu-
ren unterlegen [1].

Histologisch zeigt das Fettgewebe
relativ grof3e Fettzellen und ist durchzo-
gen von gefdflhaltigen Bindegewebssep-
ten, die weitgehend gradlinig verlaufen
und das Fettgewebe regellos unterteilen.
Im Unterschied zu Lipomen sind die
Fetttumoren gegen die Umgebung nicht
scharf abgegrenzt und bilden nur stel-
lenweise eine Art Pseudokapsel. Diese
»Pseudokapsel“ ensteht durch den
Wachstumsdruck des neugebildeten
Fettgewebes, der das gefafifiihrende an-
grenzende Bindegewebe oder auch das
Perimysium der umgebenden Skelett-
muskulatur komprimiert [9]. Ein ma-
lignes Verhalten der Fettwucherungen
lasst sich ausschlielen, lediglich in
einem Fall wurde eine maligne Transfor-
mation beobachtet [22].

Dagegen zeigte sich hdufiger eine
Assoziation der Erkrankung mit malig-
nen Tumoren des oberen Aerodigestiv-
trakts [18]. Dies hingt womdglich mit ei-
nem héufig erh6htem Alkoholkonsum
und Nikotinabusus der Patienten zu-
sammen. Bei keinem unserer Patienten
wurde bei der Untersuchung ein ma-
ligner Tumor festgetellt bzw. war eine
Therapie wegen eines Malignoms vor-
ausgegangen.

Eine kausale Therapie existiert
nicht. Didtische Mafinahmen und auch

eine absolute Nikotin- und Alkoholka-
renz haben auf den Verlauf der Erkran-
kung keinen Einfluss [8, 9,12].

Die konservative Therapie mit dem
f,-Agonisten Salbutamol erzielte eine
Verlangsamung der Progression [14],
insgesamt wird jedoch diese Therapie-
form in der Literatur widerspriichlich
bewertet [17,20].

Die chirurgische Therapie stellt die
einzig erfolgversprechende Therapie
dar. Die beiden heute bekannten Verfah-
ren der Lipektomie (offene Technik) und
der Liposuktion haben Vor- und Nach-
teile. Die offene Lipektomie erlaubt die
Resektion von grof3en Fettgewebsmas-
sen unter sicherer Kontrolle der Aste des
N. facialis und der Geféfinervenscheide.
Dagegen treten postoperativ hdufiger
Komplikationen wie Hdmatome, Infek-
tionen, Lymphfisteln und dsthetisch un-
schone Narbenbildungen auf [12]. Darii-
ber hinaus ist intraoperativ eine voll-
stindige Abgrenzung der pathologi-
schen Fettablagerungen zu dem unter-
schiedlich ausgebildeten Fettgewebe der
Subkutis und der Halslogen nicht még-
lich. Eine inkomplette Entfernung des
pathologischen Fettgewebes mit Rezidi-
ven der Erkrankung ist die Folge.

Die Liposuktion ist ein einfaches
Verfahren das eine geringere Morbiditét
aufweist. Mit Hilfe der Tumeszenztechnik
ist die Absaugung von grofien Mengen
Fettgewebe unter geringem Blutverlust
moglich. Vor der Fettabsaugung werden
dabei grofle Mengen Ringerlésung mit ei-
nem Vasokonstriktorzusatz in das patho-



logische Fettgewebe infiltriert [10,12]. Da-
riiber hinaus kann durch die zusétzliche
Verwendung von Lidocain und Bikarbo-
nat in vielen Féllen die Liposuktion in Lo-
kalanisthesie erfolgen [12]. Eine erfolg-
reiche Behandlungsmethode scheint
auch die ultraschallassistierte Fettabsau-
gung zu sein die im Vergleich zur konven-
tionellen Liposuktion die postoperative
Schwellung sowie Himatombildung mi-
nimiert und somit zu einer schnelleren
Genesung der Patienten fiihrt [16].

Nachteile der Liposuktion sind eine
ungeniigende Radikalitdt im Wangenbe-
reich (Cave: N. facialis) und Schwierig-
keiten bei voroperierten Patienten mit
einer derben Narbenbildung [8].

In der Literatur sind bis auf Fallbe-
schreibungen sehr wenige Arbeiten mit
einer grofleren Anzahl chirurgisch be-
handelter Patienten publiziert worden
[8, 9,12]. Dabei wird in der élteren Ar-
beit von Jaske et al. von 1980 [9] die
Lipektomie als Therapie der Wahl emp-
fohlen und in der aktuelleren Arbeit
von Kuipers et al. von 1998 [12] die Li-
posuktion als weniger traumatisieren-
des Verfahren favorisiert. Horl und
Biemer [8] berichten von 18 Patienten,
die insgesamt 47-mal operiert wurden.
24-mal wurde eine (Dermo)lipektomie,
17-mal eine Liposuktion und 6-mal eine
kombinierte Lipektomie und Liposuk-
tion durchgefiihrt. 76% der Lipektomi-
en und 72% der Fettabsaugungen wur-
den im Kopf-Hals-Bereich vorgenom-
men, die restlichen Eingriffe an Rumpf
und Oberarmen. Die Autoren empfeh-
len eine grof3ziigige Indikation zur Ope-
ration, auch wenn die Operation aus-
schliefllich aus kosmetischen Griinden
gewiinscht wird, gefolgt von einer indi-
viduellen Wahl der Operationstechnik.

Nach unseren Erfahrungen stellt die
kombinierte Lipektomie und Liposukti-
on ein erfolgreiches Vorgehen bei der Be-
handlung des M. Madelung im Kopf- und
Halsbereich dar. Einerseits kdnnen durch
die primir offene Lipektomie ausgeprég-
te Befunde im Wangen- und Halsbereich
ausreichend behandelt werden, und an-
dererseits erlaubt die Liposuktion bei
insgesamt weichen Fettgewebsmassen
eine bessere Modellierbarkeit.

Vor allem der Submental-, Subman-
dibular- und Nackenbereich lassen sich
durch die Liposuktion dsthetisch an-
sprechbar reduzieren. Dagegen kénnen
Patienten mit einer durch das Fettgewebe
verursachten Kompression der Trachea

und des Pharynx mit Dyspnoe und Dys-
phagie durch die Liposuktion nicht erfolg-
reich therapiert werden. Die individuellen
anatomischen Besonderheiten sowie die
Konsistenz des pathologischen Fettgewe-
bes sollten préoperativ beriicksichtigt
werden. Eine einzeitig kombinierte Lipek-
tomie und Liposuktion sollte wegen der
Gefahr von Wundheilungsstorungen bzw.
Hautnekrosen vermieden werden.

Der Verlauf nach einer operativen
Intervention variiert sehr. Das noch ver-
bliebene pathologische Fettgewebe kann
lange Zeit unverdndert bleiben oder
auch explosiv wachsen [19, 21]. Obwohl
es sich bei der operativen Therapie um
eine symptomatische Mafinahme han-
delt, kann sie die eventuellen funktionel-
len Einschréankungen des Patienten be-
heben und durch die Verbesserung der
Asthetik auch die psychologische Situa-
tion positiv beinflussen.

Fazit fiir die Praxis

Die benigne symmetrische Lipomatose oder
M.Madelung ist eine gutartige Erkrankung
unklarer Atiologie. Die Diagnose bereitet we-
gen der typischen Symptomatik im allge-
meinen keine Schwierigkeiten. Eine Compu-
ter- bzw. Kernspintomographie der Kopf-
und Halsregion erlaubt eine bessere Beurtei-
lung der Fettgewebsausdehnung.

Eine kausale Therapie gibt es nicht, und nur
die chirurgische Entfernung des pathologi-
schen Fettgewebes kann die Beschwerden
der Patienten lindern und die Asthetik ver-
bessern. Sowohl die chirurgische Lipektomie
wie auch die Liposuktion kénnen jedoch in
einigen Féllen ein Rezidiv nicht vermeiden,
weshalb eine ausfiihrliche Aufklarung des
Patienten praoperativ erforderlich ist.
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