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RESUMEN 

L 
a macrolipodistrofia es una entidad de presenta­

ción poco frecuente. Es una forma de gigantismo 

localizado, congénita y no hereditaria. 

Se presentan dos casos de esta afección inusual. El 

primero, de una paciente de sexo femenino, de 15 años de 

edad, quien desde el nacimiento presenta aumento progre­

sivo de tamaño del brazo y la mano derechos y de tres de­

dos de la mano izquierda. El segundo caso clínico es de 

una paciente de sexo femenino, de ocho meses de edad, 
quien desde el nacimiento presenta gigantismo localizado 

en el pie izquierdo, que compromete los artejos y el ante­

pié. 

Palabras clave: macrolipodistrofia, fibrolipomatosis, 

gigantismo localizado. 

SUMMARY 

Macrodystrophia lipomatosa is a rare entity. lt is a way 

of localized gigantism, congenitus, and without heritance. 

We show two cases of this unusual affection. The first 

one is from a fifteen-year-old female patient who since her 

birth shows a progressive rise in size on right arm and fo­

rearm and three fingers from left hand. The second clinical 
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case is of an eight-months-old female patient, who since 

her birth shows localized gigantism on left feet affecting the 

toes and the forefoot. 

Key words: macrodystrophia lipomatosa, localized gi­

gantism. 

CASOS CLINICOS 

Caso 1 

Paciente de sexo femenino, de 15 años de edad, quien 

desde el nacimiento presenta aumento progresivo del ta­

maño del brazo y la mano derechos y de tres dedos de la 

mano izquierda. No hay antecedentes personales ni fami­

liares de importancia. 

Al examen se aprecia gigantismo localizado, que com­

promete tanto tejidos blandos como óseos. Adicionalmente 

se encuentran linfangiectasias en la cara interna del brazo 

derecho, onicodistrofia y pterigios ungueales en el segundo 

artejo de ambas manos (Figura 1 ). 

Figura 1. Se aprecia gigantismo localizado en los miembros 

superiores. 
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La paciente actualmente está en manejo con terapia 

compresiva, rehusándose al tratamiento quirúrgico. 

Caso 2 

Paciente de sexo femenino, de ocho meses de edad, 

quien desde el nacimiento presenta gigantismo localizado 

en el pie derecho que compromete los artejos y el antepié 

(Figura 2). Antecedentes personales y familiares negativos. 

Figura 2. Se aprecia aumento de tamaño del pie izquierdo en 

relación con su contralateral. 

En la radiografía se observa hiperdesarrollo de las es­

tructuras óseas y los tejidos blandos en el pie izquierdo. En 

la tomografía se puede apreciar que los tejidos blandos com­

prometidos corresponden con la densidad del tejido graso 

(Figura 3). 

Figura 3. Tomografía axial computarizada que demuestra com­

promiso óseo y de tejidos blandos 
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La biopsia informa una leve hiperqueratosis con apla­

namiento de la red de crestas epidérmicas, una dermis hi­

pocelular pero esencialmente normal y proliferación de cé­

lulas adiposas maduras (Figura 4). 

Figura 4. Visión panorámica del tejido donde se observa au­

mento de tejido adiposo maduro. 

Actualmente está pendiente el manejo quirúrgico por la 

corta edad de la paciente. 

DISCUSIÓN 

La macrolipodistrofia fue descrita inicialmente por Feris 

en 1925.1 Es una forma de gigantismo localizado, que ge-
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neralmente se detecta desde el nacimiento y compromete 

la parte distal de una extremidad. 

El compromiso es frecuentemente unilateral, con so­

brecrecimiento del tejido graso pero también de las estruc­

turas óseas involucradas.2 

En la histopatología se encuentra proliferación del teji­

do adiposo que en ocasiones puede invadir estructuras ner­

viosas. 

Se cree que hay una influencia trófica neural como 

mecanismo fisiopatológico en esta entidad.3 
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Aunque la macrolipodistrofia es una enfermedad benig­

na, conlleva un grado importante de deformidad y discapa­

cidad, lo que motiva la búsqueda de un tratamiento efecti­

vo.4 

El manejo de esta alteración es esencialmente quirúr­

gico. Se recomienda que el abordaje sea realizado por eta­

pas y, aunque aún hay controversia, algunos autores sugie­

ren que la corrección debe iniciarse después de los cuatro 

años de edad.2·4 
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