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Gégetumorhoz tarsulo paraneoplasias Launois-Bensaude szindroma
melanoma malignumban szenved6 betegen

Launois-Bensaude syndrome associated with laryngeal carcinoma in a
patient with malignant melanoma
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OSSZEFOGLALAS

A szerz6k egy 74 éves melanoma malignumban szenved6
férfibeteg esetét ismertetik. Anamnézisében gégekarcino-
ma szerepel, melynek progresszidjaval parhuzamosan
észlelte a torzs felsd részén és a vallov tadjékan multiplex
szimmetrikus elhelyezkedés(i tipornak kialakulasat. A
Launois-Bensaude szindroma pseudoatletikus tipustinak
diagnodzisa a jellegzetes klinikai képen alapult. Habar a
betegnél masodik tumorként melanoma malignum is
kialakult, a szimmetrikus lipomatosis hattérben nagy va-
I6szinliséggel a korabbi gégetumor hdzédott. Az eset
kapcsan attekintik a ritka paraneoplasias jelenség jel-
lemzé6it.

Kulcsszavak:
Launois-Bansaude szindréma - gége
carcinoma - melanoma malignum

A benignus szimmetrikus lipomatosist elészér 1846-ban
figyelte meg Brodie, kés6bb 1888-ban Madelung irta le,
majd 1898-ban Launois és Bensaude definialta a betegség
azon formajat, melyet esetlinkben is targyalunk (7). A
sporadikus megbetegedés ritkan csaladi halmozédast is
mutat, leggyakrabban 30 és 60 éves kor kozott jelentke-
zik, férfiaknal Iényegesen (15:1) gyakoribb (4).

A betegségnek tébb szinonimaja létezik gy, mint ade-
nolipomatosis szimmetrica, Launois-Bensaude syndroma
és multiplex benignus szimmetrikus lipomatosis. Belgyo-
gyaszati megbetegedésekhez, de malignus tumorokhoz is
tarsulhat.

Magyarorszagrol Preisz és munkatarsai Bureau-Barrié-
re syndromahoz és egyidejlleg psoriasishoz tarsult esetet
ismertettek (6).

Esetbemutatas

Anamnézis
A 74 éves férfi tdvolabbi anamnézisében jobb als6 végtagi mélyvé-
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SUMMARY

Authors report the case ofa 74-year-old patient. Parallel
with his earlier diagnosed laryngeal carcinoma he
developed multiplex symmetric lipomatosis in the upper
part of the trunk. Diagnosis of the Launois-Bensaude
syndrome was based on the typical clinical picture.
Although the patient sufferedfrom a malignant melanoma
as second malignancy as well, his earlier laryngeal
tumour might have been in the background of the
symmetric lipomatosis. Authors also review the literature
ofthis rare paraneoplastic syndrome.

_ Key words:
Launois-Bensaude syndrome - laryngeal
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nas thrombosis, nodii haemorrhoidales miatti opus, pulmonalis em-
bélia, cardialis decompensatio szerepel.

2001-ben sulyos dysplasia miatt hangszalag laryngealis micro-
chirurgias m(itét, majd két évvel késébb ugyanerrél a tertletrél car-
cinoma planocellulare m(itéti eltdvolitasa és postoperativ irridatidja
tortént. Mar az els6 beavatkozast egy évvel megelézéen észlelte
lassan novekvé, szubjektiv panaszt nem okoz6 elvaltozésait a torzs
fels részén, felkarokon. 2002 soran a hatr6l melanoma malignum
(Clark 1V, 4 mm vastag, nodularis tipust), majd egy évvel késébb
cutan metasztazis mitéti eltavolitasara is sor keriilt. Eszlelésiink 6ta
eltelt id6ben axillaris nyirokcsomé attét miatt blockdissectio és po-
stoperativ sugarkezelés tortént, azéta is rendszeresen kontrollaljak.

Klinikai statusz

Intézetlinkben az els6 észleléskor a torzs felsé részén, a vallov tajé-
kan és a végtagok proximalis felszinén, 6-10 cm Kkiterjedés(, puha,
rugalmas tapintat(, subcutan terimék, melyek altal a torzs fels6 ré-
sze és a vall 0sszességében témegesebb a test tdbbi részéhez viszo-
nyitva (1., 2. abra). A hat kdzéps6 részén a gerinc feletti, illetve a
bal lapocka alatt pp. gyogyult részben melanoma malignum, részben
lipomatosis miatt tortént sebészeti beavatkozasok ml(itéti hegei, a la-
pocka alatti heg fels6 végénél kb. 7 mm-es tomott csomdval, vala-
mint a jobb axilldban kb. 6 cm-es tdmott, kdrnyezetével dsszeka-
paszkodott konglomeratum volt tapinthatd.



1. bra
Szimmetrikus zsirlerakddas a torzs felsé részén

Megbeszélés

A rendellenességet elszor 1846-ban figyelte meg Brodie.
kés6bb 1888-ban Madelung irta le a nyak diffiz lipomato-
sisat, mely napjainkban a Luinois-Bensaude szindroma I.
tipusanak felel meg. 1898-ban Launois és Bensaude defi-
nialta a betegséget, melyek kozil a Il. tipus jellegzetessé-
ge a torzs és a végtagok proximalis részein kialakulo kife-
jezett zsirlerakddas, mely a betegeknek tipusos alkati el-
véltozasokat (pseudoatletikus) kdlcsonéz. A benignus
szimmetrikus lipomatosisnak tobb szinonimaja létezik,
mint adenolipomatosis szimmetrica, Launois-Bensaude
syndroma és multiplex szimmetrikus lipomatosis (4, 6).

A jellemz6, f6leg a nyakon, a térzson és a végtagok
proximalis végén subcutan zsirlerakddassal jaré6 korkép
igen ritka. El6fordulasa 1:25 000, megfigyelhetd a férfiak
predominanciaja 15:1 aradnyban. Feln6ttkorban, 30-60

3. abra

A hangszalag daganataban a sejtek éretlen laphéam jelleglek, elszarusodas jeleit nem
hordozzak. Nagy szamban lathatok oszt6do alakok. (H&E nagyitas xIOO)
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2. 4bra
Szimmetrikus lipomatosis a scapulak felett

éves kor kozott manifesztalddik, habar gyermekkorban
torténé megjelenésérél is beszamoltak (5). Gyakrabban
fordul el§ a Foldkozi-tenger kérnyéki orszagokban. Etio-
l6gidja még vitatott, tobb tanulmany periférids neuropa-
thia, macrocyter anaemia, chronicus hepathopathia és me-
tabolikus abnormalitadsok el&fordulasat emliti a szindré-
maval kapcsolatban (hyperlipidemia, glukéz intolerancia,
hyperuricaemia, hormontermel6 mirigyek m(ikddési zava-
ra), melyek oka legtobbszor a chronicus etilizmus, illetve
diabetes mellitus (2, 4).

Malignus folyamatokhoz valé tarsulasa is ismeretes,
leggyakrabban felsd 1éguti, tid6- és urogenitalis tumorok-
kal egydtt észlelték (3).

A betegség lefolyasa valtozd, viszonylag gyorsan alakul
ki, majd hosszl stabilizacio, esetleg lassu progresszio jel-
lemzi. A subcutan massza spontan regresszidja alkalman-
ként el6fordul, azonban komplett felszivodasat még nem
irtak le (1). Maguk a lipdmak jo-
indulatiak, de amennyiben pél-
daul a mediastinumban alakul ki
zsirlerakodas, tracheacomp-
ressziot okozhat (1). A zsirszo-
vet malignus transzformacidja
ugyan extrém ritka, myxoid li-
posarcomaba tortént atalakulasat
mar leirtak (9).

Az elvaltozasok sebészi elta-
volitasa nehéz, b8 vérellatasuak,
nem rendelkeznek tokkal és re-
cidivalhatnak is (1, 4, 6).

A Launois-Bensaude syndroma
diagnoézisa a karokon, trzson és
a nyakon jelentkez6 tipikus zsir-
lerakddas klinikai képe alapjan
allithatd fel. Attol fuggben, hogy
melyik testtaj érintettsége uralja
a képet, nyaki, atletikus és gyne-
coid tipust kulénbdztetiink meg.

Szdvettanilag normal, érett,
subcutan zsirszOvet lathatd, me-



lyet fibrosus membran valaszt el a kdrnyezd szbvetektdl,
melybe nyulvanyokkal beterjed (1). A zsirsejtek normalis
nagysaguak, nem hipertrophidsak. Differencidldiagnozisa
szamos betegségtél - mint a lyphadenomegalia, pajzsmi-
rigy-megnagyobbodas, nyaki cysta és egyéb benignus tumo-
rok -, kétes esetekben ultrahanggal, CT-vel, illetve biopsia-
val lehetséges (1, 10). A noninvasiv kezelésében amennyi-
ben alkoholizmus tarsul, els6 lépés a teljes alkoholtilalom,
bar ez dGnmagaban nem elég. A diéta és a teststly csokkenté-
se nem hatasos. A sebészi megoldas eredménye korlatozott.
Leggyakrabban zsirleszivast alkalmaznak recidivald esetek-
ben vagy a sebészi eltavolitasok kiegészitéseként (1, 2, 8).
Betegiinknél a Launois-Bensaude syndroma tipusos klinikai
képét észleltiik. A paraneoplasias jelenség hatterében nagy
valdszinlséggel az elséként diagnosztizalt gége carcinoma
hizddott, igaz a betegnél masodik tumorként melanoma
malignum eltavolitasara is sor kerlt.
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