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Аннотация 
Представлен клинический случай 17-летнего пациента с синдромом Маделунга. Описаны проведенные анализы, методы диагностики 
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Abstract 
In our clinical case we present a review of a 17-year-old patient with Madelung syndrome. The tests performed, diagnostic methods, and treatment 
with subsequent rehabilitation are described. 
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Синдром Маделунга является разновидностью на-
следственного множественного липоматоза, кото-

рый характеризуется наличием множественных добро-
качественных опухолей жировой ткани, называемых 
липомами, на различных участках тела [1, 2]. Этот син-
дром обычно проявляется в виде образования больших 
объемов жировой ткани в области шеи, плеч, туловища, 
рук и ног, считается довольно редким заболеванием. 
Заболевание было впервые описано Броди в 1846 г., а 
впоследствии Маделунг в 1888 г. и Лонуа и Бенсод в 
1898 г. охарактеризовали это заболевание. А.В. Малы-
шев и Б.Х. Ли сообщают, что распространенность син-
дрома составляет 1: 25 тыс. [3–5]. Синдром Маделунга – 
полиэтиологическое заболевание. К причинам возник-
новения относят ВИЧ, метаболические нарушения, 
включая аномальную толерантность к глюкозе, избы-
точную секрецию инсулина, гиперурикемию, ацидоз 
почечных канальцев, изменения уровня ферментов 
печени и аномальную функцию щитовидной железы, 
надпочечников, гипофиза и яичек [6–8]. 
Существуют доказательства генетического компо-

нента возникновения множественного липоматоза в 
некоторых исследованиях. Е.Л. Соркина и соавт. в 
своем исследовании выявили, что различные формы 
наследственных липодистрофий возникают вследствие 
гетерозиготной мутации R482W в 8 экзоне гена LMNA. 
Клинические проявления липодистрофии и степень 
выраженности метаболических нарушений различа-

лись у всех 6 пациентов, однако у всех были выявлены 
нарушения углеводного обмена [9]. 

S. Kratz, H.G. Lenard и соавт. в своем исследовании 
описывают проявления синдрома Маделунга у двух де-
тей: 9-летней девочки и 13-летнего мальчика, с харак-
терными клиническими проявлениями множествен-
ного симметричного липоматоза. У девочки наблюда-
лось сильное ожирение, задержка развития, легкая ум-
ственная отсталость, периферическая нейропатия и 
скрытый гипотиреоз [10]. Кроме того, у нее была повы-
шена концентрация лактата в крови и спинномозговой 
жидкости, что указывает на митохондриальную дис-
функцию. Биохимический анализ мышц показал дефи-
цит комплекса II дыхательной цепи. У мальчика было 
сильное ожирение, легкая умственная отсталость и ин-
сулинорезистентный сахарный диабет. У обоих детей 
анализ митохондриального генома не выявил крупных 
делеций или точечной мутации MERRF 8344 [10]. 
В настоящее время описано порядка 300 случаев бо-

лезни Маделунга, что явно недостаточно для того, 
чтобы достоверно установить механизм развития пато-
логии [11–16]. 
Лечение синдрома является в основном симптомати-

ческим, включающее удаление липом, что может быть 
необходимо из-за большого размера или возможного 
давления на окружающей ткани и органы. Снижение 
массы тела может улучшить симптомы, особенно при 
изолированном липоматозе, но стандартные подходы к 



снижению массы тела, включая образ жизни (диета, 
физические упражнения), фармакологическую тера-
пию и даже бариатрическую хирургию, могут оказаться 
неэффективными из-за фиброза тканей. Хирургиче-
ское вмешательство улучшает качество жизни паци-
ента, предотвращает осложнения, а также обладает кос-
метическим эффектом [17–20]. 
В нашем клиническом случае представлен обзор син-

дрома Маделунга у 17-летнего пациента. Описаны про-
веденные анализы, методы диагностики и лечение с 
последующей реабилитацией.  
Цель исследования – изучение клинического течения 

и лечения синдрома Маделунга. 
 

Клинический случай 
Пациент – 17 лет. При поступлении обратился с жало-

бами на наличие объемных образований на передней 
поверхности шеи, задней поверхности шеи, дельтовид-
ных областей с обеих сторон (рис. 1).  
Из анамнеза: объемные образования в подкожно-жи-

ровой клетчатке появились около 4 лет назад, вначале 
на задней поверхности шеи, далее на передней поверх-
ности шеи, трапециевидных областях с обеих сторон. 
Объемные образования увеличивались в размерах, на-
стоящих размеров достигли за последние 3 года. Обсле-
довался амбулаторно. Госпитализирован для плано-
вого оперативного лечения. Отмечает частые заболева-
ния ОРВИ. Хронические заболевания отсутствуют. 
Объективный статус: состояние удовлетворительное. 

Масса тела – 82 кг, рост – 172 см. Кожные покровы 
обычной влажности; телесного цвета; без патологиче-
ских высыпаний. Отеков нет. Частота сердечных сокра-
щений – 78 уд/мин. Давление – 125/75 мм рт. ст. 
Область сердца без особенностей. Тоны сердца ясные, 
ритмичные, ритм правильный, шумов нет. Дыхание ве-
зикулярное, выслушивается по всей поверхности груд-
ной клетки, хрипов нет. Живот мягкий, безболезнен-
ный. Печень по краю реберной дуги, селезенка не паль-
пируется. Стул и диурез без особенностей. 
Локальный статус: на передней поверхности шеи в 

подкожно-жировой клетчатке определяется объемное 
образование с нечеткими границами, подвижное при 
пальпации, смещаемое, безболезненное, мягко-эласти-
ческой консистенции, размерами 10×12×8 см. На зад-
ней поверхности шеи в подкожно-жировой клетчатке 
определяется объемное образование с нечеткими гра-
ницами, подвижное при пальпации, смещаемое, безбо-
лезненное, мягко-эластической консистенции, разме-
рами 30×25×20 см. В области трапециевидной мышцы 
с обеих сторон симметрично определяются в подкожно-
жировой клетчатке объемные образования с нечеткими 
границами, подвижные при пальпации, смещаемые, 
безболезненные, мягко-эластической консистенции, 
размерами 20×16×14см. Кожа над объемными образо-
ваниями не изменена, подвижна. 
При лабораторном обследовании выявлен значитель-

ных лейкоцитоз; антитела к ВИЧ, HsbAg, Hepatitis C 
Virus, RW – отрицательный результат. 

Основное заболевание: липоматоз шеи, грудной 
клетки, верхних конечностей. 
Магнитно-резонансная томография выявила значи-

тельную гипертрофию жировой ткани вокруг шеи и пе-
редней грудной стенки. Ультразвуковое исследование 
(УЗИ) позволило оценить уровень инвазии процесса, 
размеры жировых масс, отношение к соседним структу-
рам. На УЗИ увидели жировые отложения, как гипоэхо-
генные образования. 
В отделении пациенту показано оперативное вмеша-

тельство в плановом порядке в объеме: удаление добро-
качественных новообразований подкожно-жировой 
клетчатки. Пациенту проведена предоперационная 
подготовка, под эндотрахеальным наркозом (ЭТН) вы-
полнено оперативное вмешательство в объеме: удале-
ние доброкачественных новообразований подкожно-
жировой клетчатки D17.1 под ЭТН. На рис. 2 показан 
предположительный операционный разрез. В после-
операционном периоде проводилось купирование бо-
левого синдрома. 
На фоне проведенного лечения состояние пациента 

улучшилось. Выписан в удовлетворительном состоянии 
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Рис. 1. Пациент – 17 лет. 
Fig. 1. The patient, 17 years old.

Рис. 2. Предположительный операционный разрез. 
Fig. 2. Estimated surgical incision.
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после УЗИ-контроля. Послеоперационные раны без 
признаков воспаления. Дренаж удален. Выписывается 
со швами.  
Рекомендовано – Диета №9. Ограничение физиче-

ских нагрузок 3 мес. Наблюдение хирурга по месту жи-
тельства; перевязки через день. Снять швы у хирурга по 
месту жительства через 6 дней после операции. 

 
Вывод 
Таким образом, вышеописанный клинический слу-

чай выявил определенные особенности синдрома Ма-

делунга у детей. Данный случай может помочь специа-
листам соответствующего профиля диагностировать 
данную патологию, выбрать пути лечения, а также ве-
дение пациента. Этиология заболевания до сих пор 
остается достаточно неясной, но подобные клиниче-
ские случаи упрощают диагностику и лечение подоб-
ных состояний у детей. 
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