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Sindrome de Madelung en un )
paciente con hepatocarcinoma
avanzado

Madelung’s disease in a patient with advanced
hepatocellular carcinoma

Presentamos el caso de un paciente de 67 afos que llegd
a nuestro servicio por un cuadro de astenia y anorexia de
2 aios de evolucion, sin haber acudido previamente a nin-
gln otro facultativo por estos sintomas. Se encontré una
leve elevacion de enzimas de colestasis hepaticas, y ante
la sospecha de un proceso hepatico se realizo una ecografia
que mostré lesiones ocupantes de espacio, sin poder filiar
su origen. Con la sospecha de un proceso maligno hepatico
se realiz6 una TAC abdominal, cuyo resultado fue una sos-
pecha de hepatocarcinoma, pero requiriendo confirmacion.
También mostroé trombosis portal tumoral con cavernoma-
tosis, bazo de tamano normal y circulacién colateral con
varices esofagicas. El higado presentaba zonas de perfusion
alterada y discreta lobulacion del segmento I. Debido a
la ascitis resultd inviable tomar muestras mediante biop-
sia, realizandose por ello una resonancia magnética (RM)
que filié la lesion como hepatocarcinoma avanzado de LDH
(fig. 1B-D). Nunca se habia realizado screening para detec-
cion de hepatocarcinoma.

Otras pruebas realizadas fueron serologias para virus
hepatotropos, que resultaron negativas; analitica sangui-
nea, destacando elevacion de la GGT con ALT y AST
normales, bilirrubina y glucosa normales, niveles bajos de
albumina con proteinas totales normales, leve hiponatre-
mia, anemia macrocitica sin trombocitopenia, actividad de
protrombina disminuida y elevacion de IgG e IgA.

También se analizo el liquido ascitico, hallandose una
cantidad normal de polimorfonucleares y hematies. ELl

gradiente de albumina era superior a 1,1g/dl y la con-
centracion de proteinas en el liquido era de 2,6g/dl,
compatible con ascitis por hipertension portal.

Dada la extension del tumor y el mal estado general del
paciente se decidio, de acuerdo con él, tratamiento palia-
tivo en domicilio.

Durante la exploracion fisica se evidenciaron lesiones
subcutaneas multiples, duras y redondeadas, en cuello
y torax; asi como en antebrazos, muslos y abdomen
(fig. 2A-D). Estas lesiones comenzaron a aparecerle desde
la tercera década de vida, encontrandose previamente
asintomatico. Desde su juventud el paciente presentd un
consumo perjudicial de alcohol, de aproximadamente unos
60g diarios. Las lesiones, si bien eran de dimensiones
importantes, no le causaban ninguna sintomatologia salvo
limitacion a los movimientos cervicales de flexion y exten-
sion. El paciente no presentaba antecedentes familiares
de lipomatosis y jamas habia requerido asistencia médica
previamente a este episodio. En la TAC realizada para estu-
diar la lesion hepatica se puso en evidencia el caracter
graso de estas lesiones (fig. 1A). Tras revisar la biblio-
grafia disponible encuadramos estas alteraciones como un
sindrome de Madelung tipo | por su caracteristica distribu-
cion y morfologia'~¢, diagnostico apoyado por la anamnesis
realizada.

El sindrome de Madelung o lipomatosis simétrica benigna
o sindrome de Launois-Bensaude, es una enfermedad pro-
gresiva, de inicio entre la tercera y la quinta década de
vida, habitualmente, cuya principal manifestacion es el cre-
cimiento de numerosos lipomas benignos no encapsulados,
caracteristicamente en cuello, aunque también en toérax,
abdomen, brazos hasta codo, muslos' y, en ocasiones, en la
lengua, pudiendo producir en algunos casos macroglosia’.
Es muy sugestivo el respeto de las partes distales de las
extremidades. Puede dividirse en 2 tipos: tipo | si la distribu-
cion es circunscrita y tipo Il cuando la lipomatosis adquiere

Figura 1

A) Corte axial de cuello donde se aprecia el contenido graso. B) Corte coronal de la RM. Cy D) Cortes sagitales de la RM.
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Figura 2  A-D) Diferentes vistas del paciente, donde se aprecian los lipomas con especial énfasis, pero también en térax (C).

el aspecto de una obesidad convencional’?>. Los lipomas
no malignizan, siendo su principal complicacion la limita-
cion de la movilidad, especialmente cervical, aunque si que
esta descrito un aumento de la morbimortalidad por otras
causas, especialmente cardiacas y tumorales, por lo que el
concepto de enfermedad benigna esta en discusion. Otras
complicaciones descritas son ginecomastia, esteatosis hepa-
tica, neuropatia periférica y dislipemia’.

Un 90% de los casos estan relacionados con consu-
mos abusivos de alcohol, y la incidencia es mayor en
varones (15:1)"2%. La mayoria de los casos descritos son
de paises del area mediterranea (Espana, Italia y Gre-
cia, principalmente)'. También se asocia a alteraciones
hepaticas">?, principalmente esteatosis, aunque aqui nos
encontramos con el importante factor de confusion del eno-
lismo, dado que es el principal factor de riesgo para el
sindrome de Madelung®. La supresion del habito endlico es
la Unica medida de tratamiento no quirdrgica que ha demos-
trado eficacia en una reduccion del tamano de las lesiones
dado que la terapia intra-lesional con beta-bloqueantes no
ha demostrado diferencia respecto a placebo’. No deben
intervenirse los lipomas salvo problemas compresivos o de
movilidad cervical ya que recidivan de nuevo?.

La principal teoria etiopatogénica genética involucra
al ADN mitocondrial, existiendo una forma con herencia
materna’.

Si bien la relacion entre el sindrome de Madelung y
la esteatosis hepatica esta claramente descrita en la
literatura, no se habia descrito previamente ningln caso
de hepatocarcinoma asociado a esta enfermedad en la
bibliografia hasta el momento, por lo que este caso podria

tratarse del primer ejemplo de esta asociacion y, a pesar
del factor de confusion del alcohol, podria haber sido un
factor favorecedor en el desarrollo del tumor hepatico del
paciente.
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Sindrome del intestino irritable con 8
predominio de diarrea y giardiasis:
ies uno u otra?

Irritable Bowel Syndrome with predominant
diarrhea and giardiasis: is it one or the other?

El sindrome del intestino irritable (Sll) con predominio de
diarrea (SII-D) es aquél en el que mas de una cuarta parte
(25%) de las deposiciones tienen heces con forma tipo 6 o 7
de la escala de Bristol, y menos de una cuarta parte, heces
con forma 1 o 2. El cuadro debe de cumplir los criterios
Roma IV correspondientes: dolor abdominal recurrente, al
menos un dia por semana —en promedio— en los Ultimos 3
meses, asociado con 2 o mas de los siguientes criterios: 1)
Relacionado con la defecacion, 2) Asociado a un cambio en
la frecuencia de las heces y 3) Asociado a un cambio en la
forma de las heces'.

Por otro lado, la giardiasis es una causa frecuente de
gastroenteritis infecciosa en todo el mundo, con una pre-
valencia que varia entre el 2% (paises con altos ingresos) y
hasta el 30% (paises con bajos ingresos), estando asociada
con la pobreza”.

Los sintomas tipicos de la giardiasis, que incluyen diarrea,
sin productos patologicos, a menudo explosiva, especial-
mente por la mafana, flatulencia, dolor abdominal e
hinchazoén?, con frecuencia hacen pensar en un SlI-D, con el
que hay que hacer diagnostico diferencial, lo que, con cierta
frecuencia, puede llegar a ser dificil con los procedimientos
habituales y pasar desapercibida.

Presentamos el caso de una mujer de 29 anos que refe-
ria haber viajado a México hacia mas de un ano, en donde
tuvo un cuadro de gastroenteritis aguda que evolucioné de
forma torpida. Referia pérdida ponderal, distension y dolor
abdominales, y diarrea crénica, con numerosas deposicio-
nes blando-liquidas, explosivas, con urgencia, con mejoria
del dolor al expulsar gases y/o heces, desde su vuelta del
viaje. Todos los estudios, incluyendo serologia celiaca, fun-
cion tiroidea, varios coprocultivos-huevos-parasitos seriados
y una colonoscopia, fueron completamente normales, inter-
pretandose el cuadro como un SlI-D de tipo postinfeccioso
(PI), probablemente en relacion con alguna infeccion virica
o parasitaria adquirida en el pais donde habia viajado.

El tratamiento convencional no ofreci6 resultados. Dado
que persistia el dolor abdominal y la diarrea, se aconsejo
tratamiento con paroxetina a dosis de 20 mg/dia.

Como la mejoria fue muy discreta tras varios meses de
tratamiento, se aconsejo aumentar la dosis hasta 50 mg/dia

(30-0-20). Pasados otros 2 meses, tampoco se produjo
la mejoria esperada, ante lo cual se realizaron nuevos
coprocultivos-huevos-parasitos, que volvieron a ser negati-
VoS, y se ensayo tratamiento con rifaximina (400 mg/2 veces
al dia, una semana al mes, repitiendo otro mes mas), sin
resultados.

Finalmente, se realizd una endoscopia oral con toma
de biopsias duodenales para descartar otro cuadro malab-
sortivo (bioquimicamente, no habia datos para pensar
en ello), y una posible giardiasis duodenal, aunque los
coprocultivos-parasitos habian sido repetidamente nega-
tivos, sin objetivarse huevos ni trofozoitos. Las biopsias
duodenales fueron también normales, sin datos de atrofia
ni de giardiasis. En las mismas, se solicitd realizar una PCR
para Giardia duodenalis, que resulto positiva y aclaraba un
diagnostico que se habia resistido varios meses. La paciente
fue tratada con tinidazol 50 mg/kg de peso, en dosis oral
Unica, produciéndose una rapida mejoria sintomatica a las
pocas semanas.

Hay estudios® que encuentran una fuerte asociacidn
entre giardiasis y SII-Pl en personas jovenes. Por otro lado,
D’Anchino et al.* estudiaron 100 pacientes con giardiasis
sintomatica y encontraron que en 82 de ellos se habian iden-
tificado previamente un Sll, lo que sugiere que los sintomas
atribuidos a la giardiasis pueden, de hecho, ser el resul-
tado de un Sll preexistente, exacerbado por la infeccion de
Giardia.

Ademas, los individuos con giardiasis tienen, aproxima-
damente, 4 veces mas probabilidad de ser diagnosticados de
Sl 90 dias después del diagnostico de giardiasis que aquellos
sin aquella®.

En cuanto a la relacion de ambos procesos, esta infec-
cion parasitaria puede ser un factor desencadenante de la
exacerbacion de un Sll, pero dicha infeccién ya no es nece-
saria para la persistencia de los sintomas, una vez que se
han establecido aquellos®.

En nuestra experiencia, recomendamos que en caso de
pacientes con sintomatologia sugestiva de SII-D que hayan
realizado algin viaje al extranjero, particularmente en
entornos con bajos ingresos (que es un factor de riesgo de
giardiasis), en los que persista la diarrea, hay que reali-
zar una PCR en una muestra de heces, aunque los estudios
coprologicos, incluyendo coprocultivos y estudio de huevos
y parasitos, sean persistentemente negativos.
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