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Cilj rada je prikazati traheotomiju kao terapijsku opciju kod teske ortopneje uzrokovane Madelungovom bolesti. Prikaz slucaja:
U radu smo prikazali bolesnika s teSkom ortopneom kao posljedicom uznapredovale Madelungove bolesti. Bolesnik godinama
spava u sjede¢em polozaju. Kao mjera lije¢enja predlozena je traheotomija. Bolesnik je zadovoljan jer nakon viSe od 20 godi-
na mirno, bez straha diSe i spava u leze¢em polozaju §to mu poboljSava kvalitetu Zivota. Rasprava: Madelungova bolest vrlo je
rijedak klini¢ki entitet nepoznate etiologije. Karakteristi¢an izgled bolesnika posljedica je prekomjernog, neprestanog i nekontro-
liranog nakupljanja neinkapsuliranog masnog tkiva ispod koZe vrata, ramena i gornjeg dijela trupa. Nakupine masti rastu sporo,
godinama, i poc¢etni simptomi su uglavnom estetske prirode. Zbog pritiska masnih naslaga mogu se javiti kompresivni simptomi.
Dijagnoza je laka i potvrduje se ve¢ na temelju anamneze i klinikog pregleda, a kompjutorizirana tomografija i magnetska rezo-
nancija utvrduju distribuciju masnog tkiva. Lije€enje je uglavnom kirursko. Zakljuéak: Dugotrajna Madelungova bolest kao jedan
od simptoma imai smetnje disanja, a kao najtezi smatra se ortopneja kada bolesnik mozZe disati samo u uspravnom polozaju.
Kako ne bi doslo do razvoja ortopneje, bolesnika treba na vrijeme upozoriti na moguée posljedice ako se Madelungova bolest

na vrijeme ne lije¢i.

Kiljuéne rijeci: traheotomija, ortopneja, Madelungova bolest

UvOD

Prvi opis Madelungove bolesti potjece jo§ od sredine
devetnaestog stoljeca (1-4). Klinicki tijek je karakteri-
ziran s dvije faze rasta. Ranijom, brzom, progresivnom
i kasnijom, sporom fazom koja traje desetlje¢ima. Prvi
simptomi su uglavnom kozmetske naravi dok se u ka-
snijem tijeku mogu javiti i smetnje vi§e zbog pritiska a
manje zbog direktnog prodora masnog tkiva u okolne
organe (4). Opisano je samo 7 slucajeva direktnog pro-
dora masti u dusnik ili jednjak (4-7). Histoloski se radi
o zrelom masnom tkivu, iako je opisana i maligna de-
generacija u miksoidni liposarkom (8). U lijecenju se
predlazu razne dijetetske mjere a kao kirursko lijecenje
radi se uglavnom redukcija masnog tkiva ponajprije u
slu¢ajevima pritiska ili ja¢ih psihi¢kih smetnji uzroko-
vanih vanjskim izgledom (1). Nazalost, recidivi su ne-
izbjezni, a koli¢ina odstranjenog masnog tkiva unato¢
trudu kirurga nikad nije dovoljna (8,9). Ve¢ina paci-
jenata s uznapredovalom Madelungovom bolesti ima
probleme s disanjem poglavito u odredenom poloza-
ju glave i tijela (5-7). Ortopneju kao jednu od najtezih
respiratornih smetnji kod koje disanje uopce nije mo-
guce osim u uspravnom polozaju, nismo nasli opisanu
kod Madelungove bolesti. Zbog ortopneje, preopera-

cijske radioloske pretrage poput magnetske rezonan-
cije i kompjutorizirane tomografije tesko je napraviti
u budnom stanju. Velike koli¢ine masnog tkiva u pre-
djelu glave i vrata gotovo imobiliziraju vratnu kraljez-
nicu stavljajudi je u polozaj koji je uvjetovan koli¢cinom
i rasporedom masnog tkiva. U sluc¢aju potrebe za me-
dicinskim zahvatima koji zahtijevaju intubaciju, taj za-
hvat moze biti otezan zbog nemoguénosti zabacivanja
glave unatrag ili ograni¢enog otvaranja usta zbog obil-
nog masnog tkiva. Nazo¢nost masnog tkiva u predje-
lu zZdrijela i grkljana moze praviti anatomsku zapreku
klasi¢noj intubaciji. Ako lijecenje bolesnika s Made-
lungovom boles¢u zahtijeva intubaciju, neophodna je
mogucnost koriStenja alternativnih metoda poput in-
tubacije pomocu fleksibilnog bronhoskopa (10-14).

PRIKAZ BOLESNIKA

Muskarac u dobi od 69 godina javio se u otorinolarin-
golosku ambulantu zbog poteskoca s disanjem. Navodi
kako godinama spava u fotelji, a cijeli dan je u usprav-
nom polozaju jer ¢im legne, nema zraka. Obavljanje
osnovnih Zivotnih aktivnosti izrazito mu je tesko. Ci-
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SL. 1. Prijeoperacijski izgled bolesnika s Madelungovom bolesti.

tav izgled bolesnika bio je impresivan. Sve regije vra-
ta, zau$ne regije lica, ramena i prsa zauzete su velikim
mekanim tvorbama koje klini¢ki odgovaraju masnom
tkivu. Lipomatozna masa spustala se na prsa, a cijela
glava je bila pognuta naprijed bez moguénosti retro-
fleksije (slika 1). Nakupljanje masnog tkiva zapocelo je
jo$ prije 40 godina, nije teZze bolovao i nije alkoholi-
¢ar. Pri pregledu die mirno s uzdignutom glavom, dok
je pri promjeni poloZaja prisutan inspiratorni stridor.
Fleksibilnom nazofaringolaringoskopijom uz bazu je-
zi¢ne strane epiglotisa bile su vidljive dvije okruglaste
tvorbe oko 15 mm, intaktne povrsine koje ne zatvaraju
disni put, glasiljke su pomicne, prostor izmedu dosta-
tan za disanje, a vidljivi dio dusnika slobodan. Od radi-
oloske dijagnostike napravljena je snimka prsnog kosa
i vratne kraljeznice u stoje¢em stavu na kojoj su vidlji-
ve sjene mekih tkiva bez suzenja di$nog puta (slika 2 ).

Sve radiologke pretrage koje bi zahtijevale lezeci po-
loZaj nije bilo moguée napraviti. Ve¢ prvu no¢ nakon
prijma disanje se pogorsava, bolesnik postaje smeten,
umoran je zbog kroni¢nog nespavanja i stalno sjedi
pognute glave $to dovodi do gusenja. Pulsnom oksime-
trijom zasic¢enje krvi kisikom variralo je od lake, 9 kPa
do teske 7,2 kPa hipoksemije, $to je u prvom redu ovi-
silo o polozaju glave. Kako se stanje nije moglo pobolj-
$ati konzervativnim mjerama, bolesniku je predloZena
traheotomija. Zbog anatomskih prepreka, ponajprije
ogromne lipomatozne mase u sredini vrata te nemo-
guénosti retrofleksije glave zahvat nije bilo moguce
izvesti u lokalnoj anesteziji. Anesteziolog je pregledao
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Sl 2. Profilna snimka vratne kraljeznice. Strijelice pokazuju
mekotkivna zasjenjenja koja odgovaraju lipomatoznim masa-
ma prednje i straznje regije vrata.

bolesnika i zakljucio da je bolesnik apsolutno ortopno-
i¢an te je odluc¢eno da se ucini intubacija pomoc¢u flek-
sibilnog bronhoskopa u budnom stanju i u sjede¢em
poloZaju. Bolesnik je bio suradljiv. Objasnjeno mu je
o kakvom se postupku radi. Anestezirali smo sluzni-
cu nosa i nazofarinksa 0,1 %-tnim sprejem lidokaina,
kroz nos napravili orijentacijsku endoskopiju te kroz
radni kanal bronhoskopa aplicirali epimukozni aneste-
tik na glasnice i u dusnik. Izmedu zuba postavili smo
Heisterov otvarac te kroz usta uz pomo¢ bronhoskopa
na koji smo postavili endotrahealni tubus broj 7,5 intu-
birali bolesnika i uveli ga u balansiranu endotrahealnu
anesteziju uz relaksaciju, minimalnu analgosedaciju i
puni monitoring. U¢inili smo horizontalni rez cijelom
$irinom sredine vrata te odstranili preko 2000 grama
masnog tkiva srednje regije vrata kako bismo dogli do
dusnika i napravili traheotomiju (slika 3). Patohisto-
loski se radilo o zrelom masnom tkivu. Ve¢ prvu no¢
bolesnik je spavao mirno na ledima $to nije mogao go-
dinama. Nakon traheotomije bolesnika smo uputili na
kompjutoriziranu tomografiju gdje je vidljivo izrazito
umnozeno masno tkivo svih regija vrata koje razmi-
¢e vratnu muskulaturu. Masno tkivo prati se od razi-
ne nepcanih lukova, parafaringealno i reducira lumen
zdrijela. U predjelu epiglotisa i ventrikularnih nabora
vidljive su nodozne promjene koje suzuju lumen gr-
kljana (slika 4). Konac¢an dekanilman zbog lokalnog
nalaza za sada ne dolazi u obzir, bolesnik uredno go-
vori sa zacepljenom kanilom, a o daljnjem postupanju
glede lipomatoze za sada nismo odlu¢ili (slika 5).
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SL. 4. Kompjutorizirana tomografija u koronarnoj projekciji:
tamnija podrucja pokazuju distribuciju masti u parotidnim
regijama, bocnim regijama vrata i oko dusnika (bijele strije-
lice).

RASPRAVA

Velike prosirene masne nakupine u predjelu glave i
vrata prvije opisao Sir Benjamin Brodie 1846.,a 1888.
godine Otto Madelung opisuje seriju od 33,a 1889.La-
unois i Banasaude od 65 bolesnika sa sli¢nim vanjskim
izgledom i kroni¢nim alkoholizmom kao zajedni¢ckom
karakteristikom (2-4). Do sada je opisano nesto vise od
200 bolesnika s Madelungovom bolesti (1,5). Kako je
izgled bolesnika dojmljiv, postoje brojni sinonimi koji
ga u svom nazivu opisuju, kao $to su: simetri¢na ade-
nolipomatoza, cefalotorakalna lipodistrofija, masni
vrat, multipla simetri¢na lipomatoza no kao najupe-
Danas se opisuju dva fenotipa Madelungove bolesti: tip
1. koji se javlja isklju¢ivo kod muskaraca u dobi izme-
du 30170 godina uz nakupljanje masti u predjelu glave
i vrata te gornjeg dijela trupa i tip 2. koji se moze nadi i
kod osoba Zenskog spola gdje se nakupine masti nala-
ze i u predjelu donjih udova. Bolest se uglavnom javlja

SL 3., Ispunjen® vrat od brade do ispod prsne kosti. Na koZi je
oznacena linija reza.

SL. 5. Poslijeoperacijski izgled bolesnika.

sporadi¢no, ¢e§¢e u zemljama mediterana i isto¢ne Eu-
rope (1,4).Ima pojava bolesti i unutar obitelji gdje ma-
sno tkivo za razliku od sporadi¢nih slucajeva zahvaca
i donje ekstremitete. [ako se ve¢inom javlja u odrasloj
dobi, opisano je nekoliko slu¢ajeva Madelungove bo-
lesti kod djece (5,16). Ve¢inom se radi o uznapredo-
valim slucajevima s obilnim masnim naslagama. Na-
kupine masti daju bolesniku karakteristi¢an izgled koji
se usporeduje s vratom poput bizona, konjskim ovrat-
nikom ili ako su naslage izrazene u predjelu parotid-
ne regije govori se o obrazima kao kod hrcka. Mast
prodire u susjedna tkiva, inkorporira krvne zile, mi-
$ice i zivce a kasnije mozZe do¢i do razvoja kompresiv-
nog sindroma zbog pritiska na dusnik i jednjak (1,5,7).
Madelungova bolest ¢esto je udruzena s hiperlipide-
mijom, endokrinim bolestima, bolestima jetre i poli-
neuropatijom. Iako postoji nekoliko hipoteza nastan-
ka, etiologija Madelungove bolesti je i dalje nepoznata
(1,17-19). U lije¢enju se koriste razne dijetetske mje-
re: izbjegavanje alkohola, davanje multivitaminskih
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pripravaka, hormona $titnjace pa c¢ak i agonista 3 2
adrenergi¢nih receptora (5,7,9). Jedino lijecenje s dje-
lomi¢nim rezultatima je kirursko odstranjenje masnih
naslaga pazec¢i pri tome na vitalne strukture u regija-
ma lica i vrata koje je zbog njihove uklopljenosti u ma-
sno tkivo ponekad tesko identificirati. Kako bi se izbje-
gli veliki kirurski rezovi radi se i liposukcija vrata pod
kontrolom ultrazvuka (20,21). Kompresivne simptome
kao $to je ortopneja trebalo bi preduhitriti i bolesnika
ranije uputiti u ustanovu u kojoj mu se moze pomoci
(22,23). Ako se pristupa kirurskom lije¢enju posljedica
Madelungove bolesti neophodna je dobra endoskop-
ska procjena di$nog puta kao i moguénost intubacije
uz pomo¢ fiberoptickog bronhoskopa poglavito u slu-
¢aju oropneje (23-26).

ZAKLJUCAK

Madelungova bolest osim kozmetskih simptoma moze
imati i za Zivot opasne posljedice kao §to je ortopne-
ja. Traheotomija u slucaju teske ortopneje ne samo da
spasava zivot bolesniku ve¢ mu znacajno poboljsava
i kvalitetu zivota. Madelungovu bolest svakako treba
promatrati s aspekta otezanog di$nog puta te bolesni-
ka treba puno ranije upozoriti na moguce komplikaci-
je koje mu u kona¢nici mogu ugroziti zivot.
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SUMMARY

TRACHEOTOMY IN THE TREATMENT OF ORTHOPNEA AS A CONSEQUENCE OF
MADELUNG’S DISEASE

S. GRABOVAC", P. GRABOVAC?, G. KESIC VALPOTIC??
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The aim of this paper is to present tracheotomy as a therapeutic option in severe orthopnea caused by Madelung’s disease. This
paper presents a patient with severe orthopnea as a consequence of advanced Madelung’s disease. The patient had been sleep-
ing in a sitting position for years. Tracheotomy was suggested as a treatment measure. He was satisfied because after more than
20 years, he could breathe calmly and without fear and could sleep in a lying position, which improved his quality of life. Made-
lung’s disease is a very rare clinical entity of unknown etiology. The characteristic appearance of the patient is a consequence of
the excessive, continuous and uncontrolled accumulation of unencapsulated adipose tissue under the skin of the neck, shoul-
ders and upper trunk. Fat deposits rise slowly over years and the initial symptoms are generally of aesthetic nature. Pressurized
fat deposits may cause compressive interference. Diagnosis is easy and confirmed on the basis of medical history and clinical
examination, and computed tomography and magnetic resonance imaging determine the distribution of adipose tissue. The
treatment is mainly surgical. One of the symptoms of long-term Madelung’s disease are breathing problems, and orthopnea is
considered most severe when the patient can only breathe in upright position. In order to prevent the development of orthopnea,
patients should be warned in time about the possible consequences that can occur if Madelung’s disease is not treated on time.

Key words: tracheotomy, orthopnea, Madelung’s disease

83



