
707Cesk Slov Neurol N 2007; 70/103(6): 707–709

KAZUISTIKA

Dercumova choroba (lipomatosis 
dolorosa) – zriedkavo diagnostikované
ochorenie: kazuistika

Dercum’s Disease (Lipomatosis Dolorosa) – a Rarely Diagnosed
Disease: a Case Study
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Souhrn
Dercumova choroba (lipomatosis dolorosa) je zriedkavé ochorenie charakterizované prítomnos-
ťou podkožných bolestivých tukových depozitov na rozmanitých častiach tela. Etiológia nie je
známa, okrem genetických faktorov sa uvažuje o autoimunitných mechanizmoch, poruche mik-
rocirkulácie a o poruche metabolizmu mastných kyselín a karbohydrátov. Typicky sú postihnuté
post-menopauzálne obézne ženy vo veku od 35 do 50 rokov. Hlavným príznakom ochorenia je
generalizovaná, resp. lokálna bolesť podkožného tuku, sprevádzaná asténiou, slabosťou, zvýše-
nou únavnosťou a psychickými poruchami zahŕňajúcimi emočnú instabilitu, depresiu, zmäte-
nosť a demenciu. Diagnóza je čisto klinická a liečba symptomatická. Kombináciou farmakotera-
pie s chirurgickými procedúrami a psychoterapiou možno dosiahnuť významné zlepšenie kvality
života postihnutého jedinca. Prezentovaná kazuistika má za cieľ upozorniť na toto zriedkavo
diagnostikované ochorenie.

Abstract
Dercum’s disease is a rare condition characterized by development of painful subcutaneous fatty
tissue deposits. The etiology remains unknown. Genetic factors, autoimmune mechanisms, mic-
rocirculation disturbances as well as alteration in lipid and carbohydrate metabolism are under
the consideration. Typically postmenopausal obese women in age 35–50 years are affected. The
most characteristic symptom is generalized or local pain of subcutaneous fatty tissue deposits
often associated with asthenia, weakness, fatigability and mental disturbances, including emo-
tional instability, depression, confusion and dementia. Diagnosis is made purely clinically and
therapy is only symptomatic. To improve quality of life of affected individual combination of me-
dications, surgery and psychiatric care is necessary. Presented case report should draw attention
to this rarely diagnosed clinical condition.
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Úvod
Dercumova choroba (lipomatosis dolorosa,
adiposis dolorosa, E88.2) je progresívne ocho-
renie charakterizované akumuláciou boles-
tivých tukových depozitov v podkožnom
tkanive končatín a trupu, často vo forme li-
pómov. Výskyt v populácii je nízky (Dercu-
mova choroba je vo WHO zozname zried-
kavých ochorení) a všeobecne ide o pomerne
málo známe a zriedkavo diagnostikované
ochorenie. To, že pravdepodobne nejde až
o takú zriedkavú chorobu, naznačujú údaje
zo Švédska, kde sa celkový počet pacientov
s týmto ochorením odhaduje na 10 000 [1].

V česko-slovenskom písomníctve Dercu-
mova choroba nebola doteraz vôbec spra-
covaná, a preto v snahe upozorniť na toto
ochorenie s významným dopadom na kva-
litu života postihnutých pacientov, prezen-
tujeme kazuistiku pacientky, ktorá bola
diagnostikovaná na našom pracovisku.

Kazuistika
47ročná obézna pacientka s anamnézou
hypertyreózy, coeliakie, psoriázy, gastritídy
a chronickej pankreatopatie trpiaca od roku
1996 silnými bolesťami v dolných končati-
nách, najmä v oblasti stehien, celkovou únav-
nosťou a pocitmi vnútorného napätia a po-
dráždenosti. Bolesť bola refraktérna na liečbu
analgetikami a nesteroidnými protizápalo-
vými liekmi. Pre progresívne zhoršovanie bo-
lestí, ktoré významne limitovali bežnú akti-
vitu, pacientka bola v novembri 2005 hos-
pitalizovaná na I. neurologickej klinike LF UK
a FNsP Bratislava. Objektívny neurologický
nález perimenopauzálnej obéznej (BMI
30,8 kg/m2) a depresívne ladenej pacientky
bol fyziologický okrem prítomnosti bilate-
rálnej pseudohypertrofie stehien spojenej
s výraznou hyperalgéziou v danej oblasti,
mechanickej allodýnie (statickej aj dynamic-
kej) na dolných končatinách, zreteľnej pal-
pačnej citlivosti ostatných svalových skupín
a pomalej bizarnej chôdze. V klinickom ob-
raze dominovala prakticky trvalá bolesť a dy-
zestézie predovšetkým dolných končatín.
Bolesť bola symetrická, mala prevažne pálivý
charakter a intenzita bolesti podľa vizuálnej
analógovej škály bola cez deň v priemere
5/10 a v noci 7/10.

Neuropsychologické vyšetrenie potvrdilo
prítomnosť depresívneho ladenia (podľa Bec-
kovej škály depresivity stredne ťažká depre-

sia) ako aj neurotickú symptomatológiu –
poruchy schopnosti koncentrácie a tenacity
pozornosti.

Štandardné biochemické parametre (sé-
rové elektrolyty, hepatálne a renálne funkčné
testy, sérové lipidy, elektroforéza plazma-
tických proteínov, thyroidálne testy, kreatinín
kináza, myoglobín) boli v rozmedzí referenč-
ných hodnôt. Pri hematologickom vyšetrení
(krvný obraz a diferenciál, sedimentácia,
koagulačné parametre) bola zistená len hra-
ničná hodnota sedimentácie. Negatívny bol
aj imunologický skríning, vyšetrenie reuma-
tologických parametrov a sérologické vy-
šetrenie na HIV. Kompletné elektromyogra-
fické vyšetrenie nepreukázalo myogénnu lé-
ziu, poruchu nervosvalového prenosu a ani
subklinické známky polyneuropatie. Histo-
logické vyšetrenie bioptického materiálu
z kože, podkožia a svalu (m. qaudriceps fe-
moris l.dx.) preukázalo zmnoženie podkož-
ného tuku (obr. 1) a výraznejšiu prímes zre-
lého tukového tkaniva medzi normálnymi
svalovými vláknami (obr. 2). Neboli zistené
nijaké známky vaskulitídy alebo iných zápa-
lových zmien. CT a USG vyšetrenie oblasti
stehien zobrazilo výraznú vrstvu podkožného
tuku – v úrovni trochantera 6 cm, v strede
stehna 4 cm, obr. 3.

Terapeuticky bolesť nereagovala na štan-
dardné analgetiká (Algifen, Novalgin, Ibal-
gin), bez významnejšieho efektu bolo aj po-
dávanie antikonvulzív (karbamazepín, pre-
gabalín) a opioidov (Tramal).

Diskusia
Dercumova choroba ako samostatná nozo-
logická jednotka bola identifikovaná v rokoch
1888–1892 F. X. Dercumom, ktorý navrhol
označenie adiposis dolorosa [2]. Ochorenie
je autozomálne dominantne dedičné s va-
riabilnou penetranciou. Výskyt je prevažne
sporadický, opísaných bolo len niekoľko po-
stihnutých rodín [3,4]. Typicky sú postihnuté
post-menopauzálne obézne ženy vo veku
od 35 do 50 rokov, u mužov sa vyskytuje
približne 20x menej často a deti nebývajú
postihnuté vôbec. Etiológia ochorenia nie je
objasnená. Okrem genetických faktorov sa
uvažuje o autoimunitných mechanizmoch,
poruche mikrocirkulácie a poruche meta-
bolizmu lipidov a karbohydrátov. Metabo-
lické štúdie preukázali zvýšenú liposyntézu,
zníženú lipolýzu a zmeny v enzýmoch za-

pojených do produkcie a utilizácie dlhých
reťazcov mastných kyselín s blokádou pro-
dukcie špecifických mastných kyselín v po-
lohe C16–C18. Zmeny v metabolizme
karbohydrátov zahŕňajú zníženú utilizáciu
glukózy, zníženú senzitivitu na inzulín a zní-
ženú konverziu glukózy na neutrálne glyce-
ridy [5,6].

V zmysle definície ochorenia kardinál-
nym príznakom je akumulácia bolestivých
tukových depozít v podkoží. Podľa distribú-
cie a charakteru tukového tkaniva sa rozli-
šujú tri typy Dercumovej choroby: typ I alebo
juxta-artikulárny typ s akumuláciou tukového
tkaniva v okolí kolien, bedrových kĺbov
a menej často v okolí lakťov a ramien; typ II
alebo difúzny, resp. generalizovaný typ, pri
ktorom bolestivé tukové uloženiny sú loka-
lizované na dorzálnej strane ramien, axilárne,
v gluteálnej oblasti, na bruchu, na chrbte
a na chodidlách a typ III alebo nodulárny typ
s početnými bolestivými lipómami a angio-
lipómami. Okrem bolestivých tukových de-
pozitov väčšina pacientov má jeden alebo
viacero príznakov z množstva sekundárnych
príznakov asociovaných s Dercumovou cho-
robou. Medzi najčastejšie patrí asténia, una-
venosť, emocionálna labilita, depresia, zmä-
tenosť, bolesti hlavy, suchosť očí a v ústach,
poruchy funkcie štítnej žľazy, arteriálna hy-
pertenzia, strata pubického a axilárneho
ochlpenia, návaly tepla, dyspnoe, cyanóza,
tachypnoe, epilepsia, demencia, myxedém
[4,6]. Takéto široké spektrum sprievodných
príznakov významne komplikuje diagnostiku
ochorenia, ktorá vzhľadom na nejasnú etio-
patogenézu je čisto klinická. Z pomocných
vyšetrovacích najväčšiu výpovednú hodnotu
majú zobrazovacie metódy (sonografia, CT,
MR – preukázanie zmnoženia tukového tka-
niva a identifikácia lipómov) a biopsia
z postihnutej oblasti (vylúčenie zápalových
zmien a neoplazmatických procesov).

Pri stanovení diagnózy Dercumovej cho-
roby u prezentovanej pacientky sme apliko-
vali všeobecne akceptované diagnostické
kritériá, podľa ktorých patognomickým je
prítomnosť 1. mnohopočetných, bolestivých
tukových depozít, 2. generalizovaná obezita
spravidla v postmenopauzálnom veku, 3. as-
ténia, slabosť, zvýšená únavnosť a 4. psy-
chické poruchy zahŕňajúce emočnú instabi-
litu, depresiu, epilepsiu, zmätenosť a demen-
ciu [7]. V klinickom obraze našej pacientky
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sa nachádzali všetky štyri požadované symp-
tómové komplexy. U obéznej pacientky bez
abúzu alkoholu so začiatkom ťažkostí v pe-
rimenopauzálnom období boli prítomné
bolestivé difúzne podkožné tukové depo-
zity s maximom na stehnách a patologická
distribúcia tuku bola verifikovaná aj CT a so-
nografickým vyšetrením. Rozloženie tuko-
vých vankúšov a neprítomnosť typických li-
pómov zodpovedá Dercumovej chorobe 
II. typu. Poruchy distribúcie tukového tkaniva
sa vyskytujú pri viacerých ochoreniach, na
ktoré je potrebné myslieť pri stanovovaní
diagnózy Dercumova choroba. Madelungova
choroba (benígna symetrická lipomatóza)
je charakterizovaná početnými, symetricky
distribuovanými nebolestivými lipómami pre-
dovšetkým okolo krku, na horných konča-
tinách a v horných častiach trupu. Vyskytuje
sa spravidla u neobéznych mužov stredného
veku s abúzom alkoholu. Familiárna mno-
hopočetná lipomatóza je autozomálne de-
dičné ochorenie s množstvom (stovky) po-
maly rastúcich nebolestivých lipómov roztrú-
sených po celom tele. Lipoedém sa vyskytuje
skoro výlučne u žien a typické je symetrické
bilaterálne zhrubnutie spravidla dolných kon-
čatín s výnimkou chodidiel [8]. Proteus syn-
dróm sa manifestuje už v detskom veku a je
charakterizovaný lipómami, parciálnym gigan-
tizmom rúk a nôh, hemihypertrofiou, pig-
mentovanými névami a inými subkutánny-
mi neoplazmami. HIV lipodystrofia sa môže
vyskytnúť u HIV pacientov v súvislosti s re-
trovirálnou liečbou inhibítormi proteáz a je
charakterizovaná atrofiou tukového tkaniva
tváre, končatín a gluteálnej oblasti sprevád-
zanou zmnožením tuku v oblasti trupu a krku
[9]. V rámci diferenciálno-diagnostických
úvah je potrebné myslieť aj na Cushingov syn-
dróm a iné endokrinopatie, Weberovu-Chris-
tianovu chorobu, neurofibromatózu a os-
teoartritídu. Vzhľadom na charakteristické
zmeny v laboratórnych parametroch ich vy-
lúčenie nepredstavuje spravidla problém,
pretože pri Dercumovej chorobe laboratórne
parametre majú byť vo fyziologickom
rozpätí.

Bolesť je základným a často kľúčovým
symptómom v diferenciálnej diagnostike.

Chronická bolesť pri Dercumovej chorobe
je podobná ako pri fibromyalgii. Rozhodu-
júcim diferenciačným znakom je viazanosť
na tukové depozity, ktoré pri fibromyalgii
neboli opísané a tiež skutočnosť, že bolesť
je generalizovaná a intenzívnejšia. Mecha-
nizmus vzniku bolesti pri Dercumovej cho-
robe nie je jasný a nejednotnosť panuje
i v tom, či ide o nociceptívnu alebo neuro-
patickú bolesť. Bolesť u prezentovanej pa-
cientky vzhľadom na charakter bolesti
a prítomnosť hyperalgézie, allodýnie a dy-
zestézií možno jednoznačne hodnotiť ako
neuropatickú. V kontexte diskutovaných
etiopatogenetických mechanizmov pri Der-
cumovej chorobe vznik bolesti môže byť vy-
svetlený poruchou podkožnej mikrocirkulá-
cie a nadmernou stimuláciou sympatiku.

Terapia Dercumovej choroby je len sym-
ptomatická a odporúča sa medikamentózna
a chirurgická liečba v kombinácii so psychia-
trickou starostlivosťou a úpravou životosprávy.
Bežné analgetiká a nesteroidné protizápa-
lové lieky sú neúčinné, určitú úľavu možno do-
siahnuť nízkymi dávkami prednizónu (20 mg).
Doteraz najúčinnejším farmakoterapeu-
tickým postupom je i.v. podanie lidokainu
(200–400 mg) v kombinácii s mexiletínom
(3 × 200 mg p.o)., kde úľava od bolesti pre-
trváva aj niekoľko mesiacov. Použiteľnosť tej-
to liečby je však limitované početnými kon-
traindikáciami a vedľajšími účinkami, najmä
kardiovaskulárnymi. Z perspektívneho hľa-
diska zaujímavé sú epizodické správy o efek-
tívnom potlačení bolesti interferónom α-2b
a infliximabom, pravdepodobne v súvislosti
s ovplyvnením aktivity tumor-nekrotizujú-
ceho faktoru á [10]. Efektívne zmiernenie
bolesti možno dosiahnuť aj odstránením
bolestivých tukových akumulácií chirurgicky
alebo liposukciou. Účinok je však len do-
časný, pretože tukové depozity sa obnovujú
v priebehu niekoľkých mesiacov. Výhodou je
však aj estetický efekt, ktorý priaznivo ov-
plyvňuje sprievodné psychické problémy. Zo
všeobecných terapeutických opatrení okrem
redukcie hmotnosti sa pacientom odporúča
vyhýbať sa monotónnej, statickej práci, ne-
primeranej fyzickej aktivite a „psychickému
stresu“.

Dercumova choroba je síce zriedkavé
ochorenie, no v klinickej praxi je potrebné na
ňu myslieť, pretože včasná diagnostika a kom-
plexná terapia môžu významným spôsobom
zlepšiť kvalitu života postihnutých jedincov,
z ktorých viac ako polovica je vyradená
z pracovného procesu.
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