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HAMARTOMA FIBROLIPOMATOSO

DE NERVO MEDIANO

Relato de caso
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RESUMO - O hamartoma fibrolipomatoso é neoplasia benigna rara que em alguns casos esta associada
com macrodactilia. Descrevemos o caso de homem de 31 anos que apresentava desde o0 nascimento aumento
de volume em regido de punho, segundo e terceiro quirodactilos da mao esquerda. Aos 23 anos iniciou dor
continua, de forte intensidade, predominante no periodo noturno e de evolugdo progressiva em mao es-
guerda. Associada a dor havia hipoestesia e parestesias de predominio nos segundo e terceiroquirodactilos
esquerdos. A investigacdo complementar com radiografia, ultrassonografia, estudo eletrofisioldgico e res-
sonancia magnética de mao e punho esquerdos confirmaram a suspeita de sindrome do ttnel do carpo se-
cundaria a macrodactilia com hamartoma fibrolipomatoso do nervo mediano. O paciente foi submetido a des-
compressdo cirdrgica do tunel do carpo esquerdo devido a auséncia de resposta ao tratamento clinico e
evoluiu com melhora dos sintomas em avalia¢do apds trés meses do procedimento.

PALAVRAS-CHAVE: hamartoma fibrolipomatoso, macrodactilia, nervo mediano, eletromiografia, condugéo
nervosa.

Fibrolipomatous hamartoma of the median nerve: case report

ABSTRACT - Fibrolipomatous hamartoma is a rare benign neoplasm that in some cases is associated with
macrodactylia. We describe a 31-years-old man who had a tissue enlargement in the wrist, second and
third fingers of the left hand since infancy. At 23-years-old he began with continuous, pro g ressive and hi-
gh intensity pain that occurred more frequently at night, localized in the left hand. It was associated with
paraesthesias and hypostesias predominantly at the fingers described above. Investigation with X-ray, ultra-
sonography, electrodiagnosis, magnetic resonance image of the left wrist and hand showed carpal tunnel
syndrome with macrodactylia by fibrolipomatous hamartoma of the median nerve. The patient did not a
have good response to clinical therapy, so he was submitted to a surgical decompression of the left carpal
tunnel, and after three months of follow up is asymptomatic.

KEY WORDS: fibrolipomatous hamartoma, macrodactylia, median nerve, elecromyography, nervous con-

duction.

O hamartoma fibrolipomatoso (HF) é neoplasia
benigna rara, descrita inicialmente por Mason, em
1953, caracterizada por um crescimento anormal do
tecido fibrolipomatoso da bainha nervosal*. A as-
sociacdo desta patologia com macrodactilia pode
ocorrer quando o crescimento fibrolipomatoso segue
o territdrio do nervo, e nestes casos pode ser cha-
mada de macrodistrofia lipomatosa?®. O acometi-
mento do nervo na macrodistrofia lipomatosa, quan-
do presente, assume 0 mesmo aspecto do hamar-

toma fibrolipomatoso, que também é designado
como neurolipoma, infiltrado lipomatoso ou lipofi-
broma de nervo'2,

O nervo mediano é o mais freqlientemente en-
volvido, porém existem relatos de envolvimento dos
nenos ulnar, radial, digitais, plantares, cranianos e
ciatico?®. Desde a primeira descricdo da doenca,
poucos casos foram descritos na literatura nacional,
0 que nos levou a apresentar este relato com acome-
timento de nervo mediano.
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Fig 1. Aumento de volume de partes moles em segundo e terceiro

quirodactilos (A) com nédulos subcutdneos sugestivos de lipomas
em regido tenar e em primeiro quirodactilo esquerdo (B e C).

CASO

Descrevemos o caso de um homem de 31 anos com
progressivo aumento de volume, sem limitacdo do mo-
vimento, no punho e méo esquerda (regides tenar e hi-
potenar) desde a infancia. Ha oito meses apresentava
histéria de dor e parestesia em regido do punho esquer-
do com irradiacédo para segundo e terceiro quirodactilo,
predominante no periodo noturno. N&o havia familiares
com sintomas semelhantes. Ao exame fisico geral apre-
sentava macrodactilia com nédulos subcutaneos suges-
tivos de lipomas (Fig 1). O exame neuroldgico mostrava

diminuicdo de for¢a nos seguintes musculos da méo es-
querda: oponente do polegar, abdutor curto do polegar
e flexor curto do polegar (Medical Research Council:
grau 4). A forga nos demais musculos era normal. Reflexo
profundo nos flexores dos dedos estava reduzido a es-
querda, mas os demais eram normais. As sensibilidades
tatil, dolorosa e vibratéria estavam diminuidas no terri-
tério do nervo mediano esquerdo.

A investigacdo mostrou hemograma, plaquetas, bio-
quimica, enzimas musculares, provas de fungao hepatica,
coagulograma, velocidade de hemossedimentacéo, par-
cial de urina e fun¢éo tireoideana normais. A radiografia
simples da méo esquerda demonstrava deformidade
cortical da falange proximal e média do segundo e ter-
ceiro quirodactilos com aumento de partes moles. A ultras-
sonografia evidenciou acentuado aumento do nervo
mediano ao nivel do tinel do carpo, com espessamento
fusiformeimagens hipoecogénicas, longitudinalmente
orientadas por bandas hiperecogénicas em seu interior,
sendo a area transversal do nervo medindo 69 mm com-
pativel com hamartoma fibromatoso de nervo mediano.
Na ressonancia magnética (RM) observou-se acentuado
aumento do primeiro e segundo quirodactilo decorrente
de partes moles caracterizadas por hipersinal em T1,
compativel com tecido gord u roso, com acentuado au-
mento do calibre do nervo mediano ao nivel do tunel
do carpo (Fig 2). Durante o trajeto do nervo mediano do
punho até a mao observam-se em seu interior imagens
serpeginosas hipointensas em T1 e “STIR” (fasciculos
neurais com fibrose epineural) separadas por areas com
hipersinal em T1, semelhantes a gordura (Fig 2).

O estudo da condug¢do nervosa motora apresentava
potencial de agdo muscular composto com laténcia distal
aumentada, amplitude e velocidade de condugéo nervo-
sa diminuidas de nervo mediano esquerdo (Tabela). O
estudo de condugdo nervosa sensitiva foi anormal devido
a laténcia distal aumentada e amplitude diminuida do
potencial de a¢ao sensitivo em nervo mediano esquerdo
(Tabela). A eletromiografia de agulha mostrou sinais de
desinervacgao ativa e cronica em musculo oponente do
polegar esquerdo e desinervacdo cronica em musculo
abdutor curto do polegar esquerdo, sendo normal nos
musculos flexor longo do polegar, quadrado pronador,
pronador redondo, flexor radial do carpo e flexor su-
pefrficial dos dedos esquerdos. Com o diagndstico de sin-
d rome do tunel do carpo por hamartoma fibroso o pa-
ciente foi submetido a descompressao cirdrgica devido
a falta de resposta ao tratamento clinico, evoluindo com
melhora dos sintomas dolorosos, porém com piora da
forga no musculo oponente do polegar esquerdo ap6s 3
meses do procedimento.

DISCUSSAO

O HF ocorre com maior freqliéncia em criancas,
sendo considerado, por alguns, um tumor congé-
nito e, por outros, um hamartoma cujo crescimen-
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Fig 2. (A): Imagens de ressondncia magnética no plano sagital demonstrando aumento de volume de

partes moles em primeiro, sequndo e terceiro quiroddctilos (macrodactilia) com espessamento do nervo

mediano no tunel do carpo (seta). (B/C): O nervo mediano com calibre aumentado no plano axial (0,8

X 1,5 cm) adquirindo o aspecto de “cabo coaxial” (setas), com baixo sinal em T1 e T2, com hiper-sinal

em T1 e hipo-sinal em T2 da gordura circundante, entremeado a fasciculos nervosos espessados.

Tabela. Estudo da conducdo nervosa.
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Nervo Laténcias Amplitude Velocidade
(ms) (vV) (m/s)

Distal NL Distal Proximal NL NL

Motor

Mediano com capta¢do no musculo 12,6 <42 2200 2170 > 5000 42,2 > 50,0

Abdutor curto do polegar

Mediano com captagdo no musculo 12,6 <42 2870 2670 > 5000 46,3 > 50,0

Oponente do polegar

Mediano com captag¢do no musculo 2,58 <44 34300 33700 70,8 > 50,0

Flexor radial carpo

Ulnar com captagdo no musculo 2,94 <39 13200 13200 > 5000 63,3 >50,0

Abdutor do 5° digito

Sensitivo

Mediano 1° digito 9,36 <29 0,83 >15,0

Mediano 2° digito 15,1 <3,6 2,00 > 15,0

Mediano 3° digito 14,8 <3,6 3,33 > 15,0

Mediano 4° digito 13,0 * 1,50

Mediano palma/punho - * -

Radial 1° digito 2,60 <28 12,7 >10,0

Ulnar 4° digito 3,0 * 12,0

Ulnar 5° digito 2,40 <31 36,0 20,7 > 15,0 58,5 > 48,0

Ulnar palma/punho 1,16 * 30,0

NL, normal, - ausente, *: diferenca entre o nervo mediano e ulnar menor que 0,5 ms.
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to é estimulado por irritacdo ou inflamacédo do
neno, infreqlientemente associado a trauma’®. O
neno mediano é acometido em mais de 80% dos
casos, porém também ocorre em outros nervos6e,
Esta maior freqtiéncia do nervo mediano ndo tem
causa bem definida, sendo uma possibilidade o fa-
to de este nervo tomar-se sintomatico mais preco-
cemente que os demais, devido a sua compressao
pelo retinaculo flexor no tanel do carpo. Os acha-
dos clinicos e de imagem sdo considerados suficien-
tes para o diagnostico, sendo a confirmagao hist o-
patoldgica necessaria em poucos casos®. Os sinais e
sintomas precoces sdo minimos e, tardiamente, es-
tdo relacionados a compressao do nervo no tunel
do carpo e incluem dor, déficits motores e pareste-
sia®. Em 27% a 66% dos casos 0s achados diagnds-
ticos do HF incluem macrodactilia, na forma de ma-
crodistrofia lipomatosa, que é causada pelo au-
mento do crescimento sseo com depdsito de gor-
dura no tecido celular subcutaneo, tenddes, musc u-
los e nervos®’#, Esta € uma forma rara de gigan-
tismo localizada, congénita e ndo-hereditaria, ca-
racterizado por crescimento de todos os elementos
mesenquimais na distribuicdo de um nervo especi-
fico, com predominancia do tecido fibroadiposo®72.

Os achados da eletro n e u ramiografia séo varia-
veis dependendo do momento em que é realizado
0 exame e da gravidade da doenga, podendo ser
normal em pacientes com pouco tempo de evolu-
¢do. Naqueles com maior tempo de evolucéo e gra-
vidade, a eletroneuromiografia pode avaliar pre-
cocemente outros nervos, que ainda néo estao cli-
nicamente afetados.

Os achados de imagem sédo os que fornecem a
maioria dos diagndsticos desta doenca. Na radio-
grafia simples ha aumento de volume das estru-
turas dsseas e partes moles, mais proeminentes na
extremidade distal e na face ventral do membro
acometido, além de envolvimento periostal®. Na
RM os fasciculos nervosos aumentados estédo dis-

tribuidos homogeneamente pela bainha nervosa,
apresentam baixo sinal nas seqiiéncias ponderadas
em T1 e T2%°, A infiltragdo homogénea de gordura
entreos fasciculos nervosos aparece com alto sinal
em imagens ponderadas em T1 e baixo sinal em
imagens ponderadas em T2 com supressao de gor-
dura®®. Em casos associados a macrodactilia pode
ser visualizado aumento difuso do contetdo de
gordura nas partes moles®®. Nosso caso demons-
tra todos os achados & RM descritos previamente,
incluindo ainda o aspecto patognomoénico de *“ca-
bo coaxial”’¢®.

A abordagem cirdirgica pode ser necessaria pelo
grau de comprometimento ou tipo do nervo em
questdo, embora em 33% a 60% dos casos ainda
pode haver re c o rréncia da lesdo nervosa apos tra-
tamento cirdrgico®. O tratamento nos pacientes
com acometimento do nervo mediano inclui explo-
racdo e liberacdo cirdrgica do tunel do carpo, para
melhora sintomatica e preservacao da fungéo neuro-
I6gica, tendo em vista a dificuldade da abordagem
estética, quando associada a macrodistrofia lipo-
matosa?3%,

REFERENCIAS

1. Mason ML. Proceedings of the American Society for Surgery of the
Hand: presentation of cases. ] Bone Joint Surg Am 1953;35:273-275.

2. Al-Qattan MM. Lipofibromatous hamartoma of the median nerve and
its associated conditions. ] Hand Surg (Br) 2001;26:368-372.

3. Brodwater BK, Major NM, Goldner RD, Layfield L]. Macrodystrophia
lipomatosa with associated fibrolipomatous hamartoma of the median
nerve. Pediatr Surg Int 2000;16:216-218.

4. De Maeseneer M, Jaovisidha S, Lenchik L, et al. Fibrolipomatous ha-
martoma: MR imaging findings. Skeletal Radiol 1997;26:155-160.

5. Amadio PC, Reiman HM, Dobyns JH. Lipofibromatous hamartoma of
nerve. ] Hand Surg 13:67-75.

6. Coelho RD, Simdo MN, Trad CS. Hamartoma fibrolipomatoso e macro-
distrdfia lipomatosa: andlise dos achados clinicos e de imagem em qua-
tro casos, com revisao da literatura. Radiol Bras 2002;35:287-291.

7. Silverman TA, Enzinger FM. Fibrolipomatous hamartoma of nerve: a
clinicopathologic analysis of 26 cases. Am J Surg Pathol 1985;9:7-14.

8. Meyer BU, Roricht S, Schmitt R. Bilateral fibrolipomatous hamartoma
of the median nerve with macrocheiria and late-onset nerve entrapment
syndrome. Muscle Nerve 1998;21:656-658.

9. Maran EM, Helms CA. Fibrolipomatous hamartoma: pathognomonic
on MR imaging. Skeletal Radiol 1999;28:260-264.



