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El hamartoma de nervio mediano es una neoplasia
beniga poco frecuente, que afecta predominante-
mente al nervio mediano de pacientes jovenes, y se
manifiesta generalmente por sintomatologia com-
presiva distal a nivel del mismo, acompafnado o no
de macrodactilia.

Actualmente se conocen elementos del estudio por
imagen patognomonicos, pero continda siendo un
hallazgo intraoperatorio frecuentemente. El trata-
miento quirdrgico principal estd dirigido inicamente
a la descompresion nerviosa, dado los riesgos de le-
sion nerviosa por reseccion total o parcial mediante
diseccion interfascicular.

Realizamos la descripcién de un caso clinico con
compromiso del nervio mediano, sin macrodactilia
asociada, que constituy6 un hallazgo intraoperatorio
y en el cual se realizé una reseccién parcial de la
tumoracion, obteniendo una mejoria funcional sig-
nificativa con una minima secuela, en relacion a su
estado previo y actividad. Actualmente este caso tie-
ne un afio de evolucién postoperatoria sin recidiva.
Se realizé un andlisis bibliogréfico del tema.

Palabras clave: hamartoma lipofibromatoso, nervio
mediano.

The hamartome or median nerve are benign rare neo-
plasia, predominantly affecting the median, nerve in
young patients, and is usually manifested by distal
compressive symptoms in it, accompanied or not
macrodactilia. Elements of the study by image are
pathognomonics, but continues to be an intraopera-
tive finding frequently are currently known. Surgical
treatment main this aimed solely at nerve decom-
pression, given the risks of nerve injury by total or
partial resection using interfascicular dissection. We
conducted a clinical case with engagement without
associated macrodactilia median, nerve, which cons-
tituted an intraoperative finding and which made a
partial resection of the tumor, obtaining significant
functional improvement with minimum sequel, re-
garding its previous state and activity description.
Actually this case have one year postoperatory evo-
lution without recidive A bibliographic item analysis
was conducted

Key word: fibrolipomatosis hamartome, median
nerve.
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aciente de 55 afos, diestra, comerciante,

obesa, con antecedentes personales de

ex fumadora; hipotiroidismo desde 1998
secundario a tratamiento con radioyodo por hi-
pertiroidismo, actualmente eutiroidea; ablacién
de via accesoria cardiaca en 1999; liberacion de
neuropatia compresiva distal en canal carpiano
derecho en 1999, con remisién completa de sin-
tomatologia. Consulta en junio del afio 2009 por
aumento difuso del volumen de la eminencia te-
nar derecha de un afio de evolucion, progresivo,
que dificulta la prension e imposibilita sus acti-
vidades diarias. Niega traumatismos previos ni
infecciones. Se acompaiia de dolor y parestesias
irradiadas a los tres primeros dedos radiales, hi-
poestesia predominantemente de 1¢ y 2° dedos,
con episodios de caida de objetos pequenos.

Al examen se constata a nivel de cara palmar
de mano y mufieca derecha: tumoracion difusa
de eminencia tenar, blanda, ovoidea, de 4 cm de
didmetro, sin limites netos, incluida en la mus-
culatura tenar, no dolorosa acompafada de otra
tumoracidn longitudinal de 3 cm a nivel de cara
anterior de mufieca, central, de bordes poco ne-
tos, de superficie lisa, con signo de Tinel presen-
te y maniobra de Phalen positiva.

Limitacion de antepulsion del pulgar e im-
posibilidad de oposicion completa del pulgar.
Fuerza conservada.

Cicatriz de abordaje de liberacion de canal
carpiano previa, madura e indolora.

No otras tumoraciones, no maculas faciales
ni axilares, no nodulos subcutdneos.

Planteamiento clinico: Tumoracion de partes
blandas de eminencia tenar y cara anterior de
mufieca con recidiva de neuropatia compresiva
distal de nervio mediano, presuncién de tumora-
cién de nervio mediano.

Se solicitan los siguientes exdmenes comple-
mentarios: radiografia simple de mano derecha,
proyecciones frente y perfil, que informa: marca-
da osteopenia por desmineralizacion dsea difusa
y edema de partes blandas de eminencia tenar.
Ecograffa de partes blandas mano derecha con
equipo de baja resolucion para partes blandas que
informa: drea de eco negativa laminar de 30 mm
x 6 mm que podria corresponder a liquido, no
imdgenes solidas ni quisticas bien definidas.
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Figura 1. RM. Lipoma de eminencia tenar que infiltra
planos musculares.

Figura 2. RM. Sin evidencia de sufrimiento de nervio
mediano.

Dada la sintomatologia nerviosa se valora
con un estudio electrofisiolégico de miembros
superiores que muestra denervacidn parcial de
mediana entidad en territorio de inervacion dis-
tal de nervio mediano derecho compatible con
una neuropatia del nervio mediano derecho sen-
sitivo-motora por probable compresién en canal
carpiano.

Orientados con el estudio ecogréfico, no con-
cluyente, y para el mejor estudio de las tumora-
ciones de partes blandas es solicitada una reso-
nancia magnética (RM), que informa: segmentos
oseos de morfologia y sefial normal; ausencia de
lesiones tendido-ligamentartas; y la presencia
de lipoma de eminencia tenar que infiltra planos
musculares (Figura 1); sin evidencia de sufri-
miento de nervio mediano (Figura 2).
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Figura 3. Se amplia la incision al antebrazo.

Se decide realizar tratamiento quirtrgico
mediante abordaje de eminencia tenar, para el
tratamiento del lipoma y del canal carpiano, pa-
ra exploracion y eventual reseccion tumoral que
pudiera ser la causa de la compresidn.

Se aborda primeramente la celda tenar cons-
tatando una tumoracidén amarillo grisicea de
aspecto fibroadiposo. A continuacidon se realiza
apertura del canal carpiano identificando au-
mento de tamafio del nervio mediano de mane-
ra difusa. Se amplia incision al tercio distal del
antebrazo, sin identificar sectores del nervio sa-
nos proximalmente (Figura 3). A nivel distal se
identifica engrosamiento de las ramas colaterales
digitales del nervio y de la rama tenar.
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Figura 4. Anatomia patologica: células tipo fibroblastos
y tejido adiposo.
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Figura 5. Buena funcion global de la mano.

Se procede a reseccion de tumoracion tenar y
toma de biopsia de sector dorsal del nervio con
técnica microquirdrgica evitando realizar disec-
cion interfascicular extensa.

El informe de anatomia patoldgica informa
como: proliferacion mesenquimdtica benigna
con células tipo fibroblastos y tejido adiposo
alrededor de fibras nerviosas con caracteres de
neurofibrolipoma (Figura 4).

En la evolucion, al afio de la intervencion, se
presenta con remisién completa de la sintomato-
logfa nerviosa irritativa, recuperacion de la opo-
sicion del pulgar e hipoestesia en hemipulpejo
cubital del pulgar con una buena funcién global
de la mano (Figura 5), con lo cual la paciente
se reintegra satisfactoriamente a sus actividades
cotidianas.
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DISCUSION

El hamartoma es una proliferacion de tejido
desorganizado compuesto por c€lulas inherentes
al tejido implicado'. El hamartoma lipofibroma-
toso es una neoplasia intraneural benigna extre-
madamente rara, caracterizada por un sobrecre-
cimiento del tejido fibroadiposo epineural®.

Se han referido varios sinénimos para esta
patologia: lipoma intraneural, lipofibroma ner-
vioso, lipofibromatosis neural, hamartoma lipo-
fibromatoso, hamartoma nervioso, proliferacién
fibroadiposa, siendo la mds aceptada hamarto-
ma lipofibromatoso®. Segtn la clasificacion de la
OMS corresponde a lipomatosis del nervio®.

Se atribuye su primer descripcion a Mason
en 1953°. Hasta el afio 2005 se publicaron 175
casos, de los cuales 125 corresponden a compro-
miso del nervio mediano®.

Su etiologia es desconocida, atribuyéndose
una causa congénita?, irritacion crénica del ner-
vio o antecedentes de traumatismo®.

Se presenta mds frecuentemente en la nifiez o
antes de los 30 afios, pero se han descrito casos
después de los 50 anios’. En un tercio de los casos
se acompana de macrodactilia?, principalmente
en los dedos que corresponden al territorio sen-
sitivo del nervio; cuando se presenta con una
macrodactilia verdadera se denomina macrodis-
trofia lipomatosa.

Es mads frecuente en el sexo femenino cuando
se presenta con macrodactilia, sin macrodactilia
la proporcion es similar en ambos sexos®.

El nervio mas frecuentemente afectado es el
nervio mediano, también se han descrito com-
promiso del nervio cubital*?, la rama superficial
del nervio radial', el nervio peroneo superfi-
cial', el nervio cidtico'?, el plexo braquial®® y
raramente un par craneal'®.

Macroscépicamente se reconoce una masa
amarillenta, blanda, lisa, que corresponde a un
nervio aumentado de didmetro y longitud di-
fusamente, sin adherencia a los tejidos que lo
rodean.

Histolégicamente hay una proliferacion
de tejido fibroadiposo maduro que separa y
comprime los fasciculos nerviosos e infiltra el
epineuro. Puede haber atrofia axonal y fibro-
sis perineural®. También se ha descrito hueso
heterotdpico®.
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Figura 6. RM. Imagen en espagueti.

El diagnéstico diferencial corresponde a lipo-
ma intraneural, neuroma, schwannoma, neurofi-
broma y ganglién de la vaina del nervio.

Clinicamente se presenta en su mayor fre-
cuencia como una tumoracién en la cara palmar
de la muiieca o tercio distal de antebrazo, de
lento crecimiento, acompafiado o no de macro-
dactilia, en un nifio o adulto joven, con sinto-
matologia nerviosa compresiva distal concomi-
tantemente'S.

El diagnéstico surge de los pilares clinicos y
de imagen, con confirmacién anatomopatoldgica
por un anatomopatélogo con experiencia’.

La RM es el «gold standard» para el estu-
dio de esta patologia. Confirma el diagnéstico
mostrando fasciculos nerviosos serpentiformes
rodeados por tejido fibroadiposo dentro de un
vaina neural aumentada de tamafo, dispuestos
asimétricamente; y permite completar la valo-
racion preoperatoria del nervio comprometido.
En los cortes coronales la imagen patognomé-
nica corresponde a la imagen en espagueti'
(Figura 6).

Se pueden realizar como estudios comple-
mentarios: estudio electrofisiolégico de miem-
bros superiores; y radiografia simple de manos,
principalmente en pacientes con macrodactilia.

El tratamiento es controvertido, contamos
con tratamiento conservador, neurolisis externa
o interna, para reseccion total o parcial de la tu-
moracion, y escision radical con o sin injertos
fasciculares.
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El mds cominmente elegido es el tratamien-
to conservador, que consiste en la liberacién del
nervio de todos los sitios de compresion. Las
razones corresponden al riesgo de déficit neu-
rolégico, posibilidad de dolor neurogénico en el
postoperatorio y a que el compromiso nervioso
puede llegar hasta el plexo* '

CONCLUSIONES

El hamartoma lipofibromatoso es un raro tu-
mor intraneural benigno que a pesar de los ade-
lantos de los estudios por imagen, como en este
caso, puede llegar ser un hallazgo intraoperato-

rio. Por lo tanto se debe mantener su sospecha a
la hora de asistir a un paciente con una tumora-
cion de miembro superior, principalmente en sus
segmentos distales, y una neuropatia compresiva
asociada. As{ como contar con un equipo entre-
nado en microcirugia nerviosa.

Si bien se propone un tratamiento conserva-
dor para casos clinicos similares, en nuestra pa-
ciente, la reseccidn de la masa tumoral principal
y liberacion del nervio mediano determind una
franca mejoria en la sintomatologia irritativa y
asi en la funcién global de la mano. Esto con
una secuela minima aceptable desde el punto de
vista funcional, en relacion a su actividad y a su
estado previo.
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