+Model
RECOT 4101-10

Rev Esp Cir Ortop Traumatol. 2013;XxX(XX):XXX—XXX

Revista Espafiola de Cirugia
Ortopédica y Traumatologia

FLSEVIER |
1_) C T\J\f : A\ www.elsevier.es/rot

ORIGINAL

. Paralisis del nervio mediano secundaria a lipofibrohamartoma en
.o el tunel carpiano

s A. Biazzo? y J. Gonzalez del Pino®*

6 Q3 ?Instituto Ortopedico Rizzoli, Bolonia, Italia
7 b Servicio de Cirugia Ortopédica y Traumatologia, Hospital Universitario Santa Cristina, Madrid, Espafia

8 Recibido el 18 de marzo de 2013; aceptado el 20 de abril de 2013

9 PALABRAS CLAVE Resumen

10 Lipofibrohamartoma; Introduccion: El lipofibrohamartoma es una rara entidad nosolégica de etiologia desconocida

1" Nervio mediano; que puede afectar a cualquier nervio periférico, localizandose de forma preeminente en el

12 Macrodactilia; nervio mediano en el interior del tinel carpiano. El lipofibrohamartoma se asocia con frecuencia

13 Paralisis del pulgar; aotras alteraciones como la macrodactilia, los sindromes de Proteus y Klippel-Trenaunay-Weber,

14 Transposicion y la exostosis multiple, entre otras.

15 tendinosa Casos clinicos: Los autores han tratado en 20 afios 4 lipofibrohamartomas del nervio mediano,

16 2 de los cuales tenian paralisis mediana, motivo de este articulo. Estos pacientes se trataron

17 con liberacion simple del nervio mediano mediante apertura del ligamento anular del carpo y

18 transposicion tendinosa abductora con palmaris longus prolongado con la fascia palmar super-

19 ficial (técnica de Camitz). En uno de los casos, multioperado previamente, se realizd también

20 un colgajo interdseo posterior para mejorar la calidad de las partes blandas de la cara anterior

21 de la mufeca.

» Discusion: Se hace una revision de la literatura sobre el lipofibrohamartoma del nervio mediano,

23 los trabajos desde 1964 hasta 2010. La revision de la literatura sugiere que el tratamiento mas

2 recomendado es la liberacion simple del tunel carpiano y se recomienda asociar una transposi-

25 cion tendinosa si hay paralisis del nervio mediano.
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En Clinical cases: Two cases of lipofibrohamartoma in the carpal tunnel with associated median

35 nerve palsy are described in the present article. They were treated by simple decompression

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: juangpino@telefonica.net (J. Gonzalez del Pino).

1888-4415/$ - see front matter © 2013 SECOT. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos los derechos reservados.
http://dx.doi.org/10.1016/j.recot.2013.04.005

Como citar este articulo: Biazzo A, Gonzalez del Pino J. Paralisis del nervio mediano secundaria a lipofibrohamartoma en
el tunel carpiano. Rev Esp Cir Ortop Traumatol. 2013. http://dx.doi.org/10.1016/j.recot.2013.04.005



dx.doi.org/10.1016/j.recot.2013.04.005
dx.doi.org/10.1016/j.recot.2013.04.005
http://www.elsevier.es/rot
Original text:
Inserted Text
nombre

Original text:
Inserted Text
apellido

Original text:
Inserted Text
nombre

Original text:
Inserted Text
apellido

mailto:juangpino@telefonica.net
dx.doi.org/10.1016/j.recot.2013.04.005

45

46

47

48

49

60

61

62

63

64

65

66

67

68

69

+Model
RECOT 4101-10

2

A. Biazzo, J. Gonzalez del Pino

of the median nerve by releasing the transverse carpal ligament and a palmaris longus tendon
transfer to improve the thumb abduction (Camitz procedure). In one of the cases (a previously
multi-operated median nerve entrapment at the carpal tunnel), a posterior interosseous skin
flap was employed to improve the quality of the soft tissues on the anterior side of the wrist.
Discussion: A review of the literature is also presented on lipofibrohamartoma of the median
nerve, covering articles from 1964 to 2010. The literature suggests that the most recommended
treatment to manage this condition is simple release of the carpal tunnel, which should be
associated with a tendon transfer when a median nerve palsy is noticed.

© 2013 SECOT. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El lipofibrohamartoma (LFH) es una rara seudotumoracion
que puede afectar a cualquiera de los nervios periféricos,
ocurriendo con mayor frecuencia en el nervio mediano en el
interior del tinel carpiano. Laliteratura americana atribuye
la primera descripcion a Mason, que en el ano1953 present6
los primeros 2 casos en el Congreso de la Sociedad Americana
de Cirugia de la Mano. Ulrich et al.! atribuyen la primera
publicacion de un LFH del nervio mediano asociado a macro-
dactilia a Koehler, que lo describié en un articulo publicado
en Alemania en 1888.

Hay muchas definiciones para describir esta enfermedad,
pero en nuestra opinion la mejor es LFH, pues en realidad
es un hamartoma y no una tumoraciéon como tal. El LFH
esta constituido por tejidos adiposo y fibrosoen porcenta-
jes variables, que se entrelazan de manera desorganizada
entre las fibras nerviosas, comprimiéndolas, desplazandolas
y distorsionando la anatomia intraneural, pero sin infiltrar
directamente el tejido nervioso. El aspecto macroscopico es
el de una masa blanquecina de consistencia media, que se
encuentra en un trayecto nervioso, y en la que se pierde,
llegando a no poder identificarse la estructura fascicular
del nervio afecto. En la zona patoldgica, el LFH hace que
el nervio alcance entre 3 y 6 veces su diametro normal,
hecho especialmente notorio si se compara con la zona
sana proximal y distal. Lo mas peculiar es su asociacion
con otras alteraciones, como la macrodactilia (malforma-
cion caracterizada por la hipertrofia de uno o varios dedos
de la mano o del pie), el gigantismo del sindrome de Pro-
teus (crecimiento anormal de la piel, huesos, musculos,
tejido adiposo, asi como vasos sanguineos y linfaticos), el
de Klippel-Trenaunay-Weber (hemangiomas multiples, venas
varicosas e hipertrofia de los tejidos blandos, pudiendo pro-
vocar gigantismo de la extremidad afecta) y la exostosis
multiple, entre otras. Actualmente, no se puede asegurar el
origen de estas asociaciones, especialmente con la macro-
dactilia, que puede alcanzar mas del 30% de los casos?. Es
significativo el hecho de que cuando el LFH se asocia a la
macrodactilia es mucho mas frecuente en las mujeres que
en los varones, sugiriendo un origen genético®.

En relacion con la revision de la literatura, el tra-
tamiento del LFH del mediano y de otros nervios en
general ha sido muy controvertido, incluso contradictorio,
hasta hace unos 15-20 anos, que ha quedado mejor defi-
nido. En los primeros casos descritos en la literatura se
propugnaba bien la endoneurdlisis o la reseccion en blo-
que de la masa tumoral?3. Aquellos que optaron por la
neurdlisis interfascicular constataron la casi imposibilidad

de identificar los fasciculos nerviosos, lo que llevo a otros
autores a la extirpacion completa, con o sin reconstruccion
mediante injertos nerviosos. Dadas las irreversibles secuelas
neurologicas sensitivo-motoras secundarias a la reseccion
segmentaria del nervio mediano, este tratamiento esta en
desuso®. Sin embargo, algunos autores describieron casos
con resultados satisfactorioscon cirugia agresiva, aumen-
tando la confusidn sobre su tratamiento®.

El objetivo de este trabajo es revisar la literatura del
LFH del nervio mediano en la muneca, analizando las des-
cripciones de los casos clinicos e indicando cuales son las
caracteristicas de esta enfermedad, como su presentacion
clinica mas frecuente, edad de comienzo o diagnostico y
tratamiento mas recomendado. Desde 1993 hasta 2010, uno
de los autores ha tratado 5 LFH en la muneca y mano, 4
de ellos del nervio mediano en la mufeca, 2 de los cuales
tenian asociada una paralisis del nervio mediano y que son
el motivo de este articulo. Los otros 2 pacientes presenta-
ban un sindrome del tunel carpiano (STC) sin paralisis del
nervio mediano, que es precisamente lo que hace singulares
los casos presentados en este estudio, y evolucionaron satis-
factoriamente tras la liberacion simple del tinel carpiano,
por lo que no se describen en este articulo. El quinto caso
afectaba al nervio cubital.

Caso 1

Se trata de un vardn de 43 anos, diestro, que refiere que
al nacimiento presentaba un gigantismo de los dedos indice
y medio (fig. 1), del que fue intervenido a los 2 anos de
edad mediante amputacién de las falanges distal y media
del dedo medio. Acude a consulta por sintomas compatibles
con STC derecho de 10 anos de evolucion, del que habia
sido intervenido con anterioridad en 3 ocasiones, sin mejo-
ria, especialmente del dolor nocturno. Notaba una masa
dolorosa en la cara palmar de la mufeca, con irradiacion
al contacto a los dedos pulgar, indice y medio, que le limi-
taba considerablemente las actividades de la vida diaria.
A la exploracion se constata una atrofia de la eminencia
tenar con paralisis asociada del abductor pollicis brevis, asi
como signo de Tinel muy doloroso en la cara anterior de
la mufeca en relacion con la masa antes descrita. Las prue-
bas de flexion de muneca (Phalen) y de compresion carpiana
(Durkan) eran igualmente positivos. El estudio neurofisiolo-
gico corroboraba una neuropatia compresiva avanzada del
nervio mediano en el interior del tanel carpiano.

El estudio radiolégico muestra un significativo incre-
mento de tamano de las falanges y metacarpianos de los
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Figura1 Caso 1: imagen de la mano del paciente a los 8 meses
de edad, en la que se aprecia claramente la macrodactilia del
indice y sobre todo del dedo medio.

dedos afectos. La resonancia magnética denota una imagen
tipica del LFH del nervio mediano como una masa muy volu-
minosa en cuyo interior se constata una estructura cableada
con aumento de intensidad de senal de resonancia, patog-
nomonica de este proceso (fig. 2).

Se realiz6 una liberacion ampliada del tinel carpiano y
dado lo evidente del diagndstico, no se realizo biopsia. Para
mejorar la cobertura de la cara palmar de la mufeca se
realiz6 un colgajo interdseo posterior fascio-graso-cutaneo,
que permitié no solo un almohadillado protector, sino tam-
bién un aporte vascularizado de la zona con la finalidad de
incrementar la regeneracion nerviosa (fig. 3). Para paliar la
paralisis abductora, se transpuso el musculo palmaris longus
prolongado con la fascia palmar superficial a la insercion del
abductor pollicis brevis siguiendo la técnica de Camitz®=°.

En el postoperatorio inmediato el dolor nocturno desapa-
recio; el dolor al contacto en la cara palmar de la mufeca
se hizo imperceptible a los 3 meses de la intervencion, una
vez estabilizada la cicatrizacion de las partes blandas del
colgajo. A los 8 anos se mantiene una excelente funcion
abductora del pulgar y del resto de la mano, ausencia de
dolor, sin apenas limitaciones para las actividades de la vida
diaria, salvo las relativas a rigidez del dedo indice secunda-
rio a la macrodactilia (fig. 4). Dada la larga evolucion de la
neuropatia, la musculatura tenar se ha recuperado parcial-
mente, asi como la sensibilidad del territorio del mediano.
No obstante, la fuerza de pufo y pinza es normal en com-
paracion con la mano contralateral (52 vs. 55kg de fuerza
puno; 19 vs. 20 kg de fuerza de pinza). El paciente se encuen-
tra muy satisfecho con el resultado obtenido.

Caso 2

Se trata de una mujer de 56 anos, diestra, que presentaba
sintomatologia sugestiva de STC derecho desde hacia 10 afos

Figura 2 Ay B) Masa de partes blandas de gran tamano con
aspecto de cable multiple correspondiente al LFH del nervio
mediano. C) En la reconstruccion sagital se constata la estenosis
del nervio en la zona distal del tunel carpiano y la escasa de
cobertura de partes blandas de la zona palmar de la muneca,
motivo por el cual se realizé un colgajo interdseo posterior .

(dolor nocturno, parestesias en el territorio del mediano y
pérdida de fuerza). Igualmente, refiere que en los Gltimos
7 anos notaba dificultad progresiva para la separacion del
pulgar de la palma de la mano y adelgazamiento progresivo
de la eminencia tenar, asociada a disminucion de la fuerza
de pinza y agarre. A la inspeccion se constata una atrofia de
la musculatura tenar y paralisis del mUsculo abductor polli-
cis brevis. Se objetiva un aumento considerable de volumen
en la palma de la mano, asi como de los dedos indice y
medio, y cara palmar de la mufheca. La sensibilidad en el

Como citar este articulo: Biazzo A, Gonzalez del Pino J. Paralisis del nervio mediano secundaria a lipofibrohamartoma en
el tunel carpiano. Rev Esp Cir Ortop Traumatol. 2013. http://dx.doi.org/10.1016/j.recot.2013.04.005

Q13

172

173

174

175

176

177

178

179

180

181


dx.doi.org/10.1016/j.recot.2013.04.005

Q14

182
183
184
185
186
187

188

+Model
RECOT 4101-10

4

A. Biazzo, J. Gonzalez del Pino

Figura 3 A) Imagen intraoperatoria en la que se muestra
el LFH del mediano una vez liberado el tinel carpiano. B) El
colgajo interoseo fascio-graso-cutaneo se transpuso a la cara
anterior de la masa del LFH para mejorar la vascularizacion del
mediano y la calidad cutanea palmar .

Figura 4

La imagen muestra el trayecto del tendon del pal-
maris longus, que permite una adecuada anteposicion y pinza
pollici-digital. La cobertura de la cara palmar de la mufeca es
excelente gracias al colgajo transpuesto.

territorio del nervio mediano se encontraba disminuida,
siendo las pruebas de provocacion para STC positivas (Pha-
len, Durkan y Tinel). La electromiografia sugiere un STC
severo. Presenta igualmente una tendinitis de De Quervain.

El estudio radiologico denota un ligero incremento de
volumen de los metacarpianos y falanges de los dedos indice
y medio. La resonancia magnética confirmo el diagndstico de

Figura 5
ximal a la seudotumoracion distal se aprecia una estenosis muy
significativa y que corresponde a la impronta del ligamento anu-
lar del carpo sobre el nervio. Notese la diferencia de coloracion
y pérdida del tejido adiposo circundante debido a la compresion
extrinseca. A la derecha de la imagen se encuentra el tendon
del palmaris longus, utilizado para la motorizacion del pulgar.

Caso 2: lipofibrohamartoma del nervio mediano. Pro-

sospecha de LFH del nervio mediano, con hallazgos pareci-
dos a los descritos en el caso 1.

Se intervino quirirgicamente mediante un abordaje
ampliado al tinel carpiano, que se liber6 en su totalidad,
constatandose una enorme seudotumoracion correspon-
diente al nervio mediano, tanto hacia proximal como hacia
distal al ligamento anular del carpo, que hacia una impronta
compresiva en la cara anterior de la masa. Dado que la
sospecha preoperatoria (macrodactilia, sintomatologia y
pruebas de imagen concluyentes) hacia pensar en un LFH del
mediano, y que el diagnodstico se confirmé ante el aspecto
patognomonico intraoperatorio, no se realizd neurolisis ni
biopsia de la masa seudotumoral (fig. 5). Para paliar la para-
lisis del abductor pollicis brevis se obtuvo el tendon del
palmaris longus prolongado con las fibras de la fascia palmar
superficial, que se tuneliz6 subcutaneamente e inserto en el
tendon del abductor pollicis brevis (técnica de Camitz)®=. El
primer compartimento extensor se liberé en el mismo acto
quirurgico.

En el postoperatorio inmediato desaparecio el dolor
nocturno, y las parestesias fueron mejorando progresiva-
mente hasta desaparecer al ano de la cirugia. La funcion
motora de anteposicion y pinza del pulgar es excelente,
con una funcion normal de la transposicion tendinosa. En
la Gltima revision, realizada a los 3 anos de la intervencion,
la paciente referia una normalizacion de las actividades de
uso de la mano derecha, como muestra la figura 6, sin déficit
sensitivo alguno.

Discusion

El LFH es un tejido desorganizado caracterizado por un
ensanchamiento e hipertrofia del epineuro y perineuro,
entremezclado con depositos de tejido fibroso y graso de
caracteristicas histologicas normales. Estos acimulos anor-
males deforman y distorsionan la anatomia nerviosa por el
efecto infiltrativo tanto entre como alrededor de los fascicu-
los y grupos fasciculares del nervio'. Esta infiltracion hace
que la estructura nerviosa sea inidentificable y convierte al
nervio en una masa seudotumoral fusiforme de un volumen
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La imagen muestra la excelente funcion abductora
de la transposicion tendinosa, cuyo trayecto se nota subcuta-
neo.

Figura 6

de entre 3 y 6 veces el normal del nervio en el que asien-
tan. Desde un punto de vista anatomopatoldgico, el LFH es
un aglomerado desorganizado de masas adiposas lobuladas
y fusiformes, que aumentan el diametro y la longitud del
nervio afectado y se entrecruzan entre los tabiques fibrosos
y los fasciculos nerviosos. La parte proximal y distal del ner-
vio son generalmente normales, pero el segmento afectado
puede alcanzar hasta 10 cm de longitud. Una caracteristica
tipica del LFH es que no se adhiere a los tejidos circun-
dantes. Microscopicamente, el epineuroesta ensanchado e
infiltrado por el tejido fibroadiposo, que separa y comprime
los fasciculos nerviosos®. Esta infiltracion origina la atro-
fia de los elementos neurales, a menudo seguida por una
importante fibrosis perineural. El deposito de colagenoy la
pérdida de los axones son indicadores de estos cambios
crénicos. En algunos casos hay tabiques perineurales y for-
macion de microfasciculos®*.

La etiologia del LFH es desconocida, aunque se ha pro-
puesto un origen congénitoo un anormal desarrollo del
retinaculo de los tendones flexores; sin embargo, también
se ha sugerido un origen traumatico o la inflamacion cronica
del nervio, lo que no se sostiene dado que en muchos casos
la deformidad es evidente al nacimiento''. Amadio et al.?
postularon un origen comun para el LFH y la macrodactilia,
quiza debidoa una alteracion genética que pudiera expli-
car el desarrollo concomitante de ambos procesos. Otros
autores, como De Smet'?, especularon que el hamartoma
y la asociada disfuncion del nervio podian influir en el des-
arrollo de la macrodactilia, que en muchas ocasiones son
coexistentes al nacimiento, como hemos podido documen-
tar en el caso 1, en que hay constancia de este hecho.
En este sentido cabe indicar que la macrodactilia se loca-
liza normalmente en el territorio dependiente del nervio
afecto del hamartoma, como en los 2 casos presentados
y en los otros 3 que uno de los autores ha tratado. La
correlacion patdgena entre el nervio afecto y su territorio
anatomico es todavia inexplicable, pero si esta objetivado
que cuando el LFH se ubica en el nervio cubital, la macro-
dactilia afecta a los dedos anular y meiique, y que cuando
afecta al mediano los tejidos hiperdesarrollados son los del
resto de los dedos. Este hipercrecimiento afecta en longitud
y anchura los tejidos osteoarticulares, generando deformi-
dades grotescas que requirieron en uno de nuestros casos la
amputacion parcial del dedo medio. Esta anomalia afecta
de forma caracteristica a todas las estructuras digitales'>.

De Maeseneer et al.™ introdujeron la primera clasifica-
cion de LFH, que lo divide en 3 tipos: tipo 1 o aislado; tipo
I, cuando coexiste depdsito adiposo intramuscular; y tipo
i, cuando se asocia a macrodactilia (macrodistrofia lipoma-
tosa). Este tipo se corresponde con el tipo 1 de la clasificacion
de Dell de la macrodactilia’™. En nuestra revision hemos
encontrado 132 casos de LFH del nervio mediano revisando
56 articulos, aunque no todos se han referenciado en este
articulo (tabla 1), siendo el tipo 1 el mas frecuente (67%
de los casos). La enfermedad afecta por iguala mujeres y
varones (71 mujeres y 61 varones), con una edad media
de 21 anos, siendo mas frecuente en el lado derecho; rara-
mente es bilateral'®'’. La afectacion del mediano ocurre
con mayor frecuencia en la mufeca y palma de la mano,
siendo mas raro en los territorios digitales. Esta asociado
a macrodactilia en un tercio de los casos, siendo en estos
la proporcion mujer/varon de 2 a 1. Los 4 casos de LFH
del mediano que los autores han tenido oportunidad de tra-
tar estaban asociados a macrodactilia, siendo 2 varones y 2
mujeres. El LFH se asocia a otros procesos como el sindrome
de Klippel-Trenaunay-Weber'®, el sindrome de Proteus, las
malformaciones vasculares'®, y las tumoraciones adiposas y
del hueso®.

La prevalencia del LFH es muy baja, y la mayoria de las
publicaciones se refieren a casos aislados. Uno de los autores
(JGP) ha tratado 5 casos en 20 anos de dedicacion exclusiva
a la afeccion de la mano en un centro de referencia. En la
revision de la literatura aparecen 3 articulos con un elevado
nimero de casos, que merece la pena comentar. El primero
es de Al-Qattan?®, quien durante un periodo de 7 afios tratd
10 LFH, pues es referencia de patologia de mano infantil de
Arabia Saudita, un pais con 27 millones de habitantes. Ama-
dio et al.? encontraron sus 17 casos revisando los archivos
de la Clinica Mayo entre 1935 hasta 1985. Para finalizar, Sil-
verman y Enzinger? del Armed Forced Institute of Pathology
de Washington, el mayor centro de referencia de los EE. UU.
de patologia musculoesquelética, encontraron sus 26 casos
durante un periodo de 43 anos.

En la revision de la literatura hemos constatado que el
cuadro clinico mas frecuente es el de un STC asociado a una
masa en la cara volar de la mufeca o proximal de la palma de
la mano. Pueden asociarse problemas estéticos si la masa es
muy grande o déficits sensitivos y/o motores si la compresion
es de larga evolucion, como en los casos presentados. Rara-
mente es asintomatico. Cuando se asocia a macrodactilia,
los dedos mas afectados son el indice y medio, relacionado
este hecho con la inervacion del mediano, que es el nervio
mas afectado con diferencia sobre otros.

El diagndstico de LFH es clinico y mediante resonan-
cia magnética, pues sus imagenes son patognomonicas
y se deben a que el tejido fibroadiposo se interpone
entre y alrededor de las fibras nerviosas, sin infiltrarlas
directamente. En los cortes axialesse presenta un aspecto
«cableado» multiple, y en los cortes coronales y sagitales de
«spaghetti». La resonancia magnética es también muy Gtil
para el diagnostico diferencial con el lipoma intraneural,
que tiene su propia capsula que lo separa.

Segln la literatura, lo mas controvertido es
su tratamiento. En nuestra revision casi todos
los pacientes fueron operados para liberar el tinel carpiano
y en muchos casos se opto por la biopsia, exceptoen40 que
se llevaron a cabo escisiones completas o parciales, y en 4

Como citar este articulo: Biazzo A, Gonzalez del Pino J. Paralisis del nervio mediano secundaria a lipofibrohamartoma en
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Tabla 1 Datos relevantes de la revision bibliografica realizada
Autor N.° Sexo Edad Localizacion Evolucion de la Macrodactilia Presentacion clinica
casos enfermedad
Ulrich' 2009 2 M 8 Palma de la mano (mediano) 2 anos indice Tumoracion dolorosa. Parestesias
y déficit neuroldgico
v 25 Palma de la mano (mediano) 1,5 anos No STC
Silverman? 1985 26 15V, 11IM 22 25 miembro superior (22 2 anos Pulgar, indice y medio  Tumoracion dolorosa y parestesias
mediano) en 7 de 26 casos
Amadio® 1988 17 11M, 6V 12.5 14 miembro superior (11 12 casos congénita 12 casos: casi todos Macrodactilia
mediano) dedo indice
Cherqui® 2009 1 v 3 Muneca 2 anos No STC
Nardella'® 2009 3 M 15 Mano (mediano) 1 ano No Tumoracion y parestesias
v 29 Muneca No especifica No Dolor
M 18 Antebrazo distal No especifica No Tumoracion
Okubo'' 2012 3 M 56 Antebrazo 6 meses No Tumoracion
v 17 Antebrazo distal 5 anos No Tumoracion y parestesias
v 15 Mano (mediano) 6 meses No Tumoracion y parestesias
De Smet'2 2008 1 M 5 Muneca No especifica Dedos medio y anular  STC y tumoracion
Meyer'® 1998 1 v 46 LFH bilateral del medianoy 3 anos Todos los dedos STC y sindrome del canal de Guyon
de nervio cubital derecho
Chandler'” 2009 1 M 64 Antebrazo distal-bilateral No especifica No STC bilateral y tumoracion
Matsubara'® 2009 1 M 46 Mano (mediano) 30 anos Bilateral: pulgar, STC derecho y macrodactilia
indice y medio bilateral
Ban'® 1998 1 M 11 Muneca 10 anos Pulgar Asintomatico
Al-Qattan? 2001 10 6M, 4V 13 Muneca y palma de la mano  No especifica 5 casos: pulgar e No especifica
indice. 1 caso: pulgar
y medio
Warhold?' 1993 5 4M, 1V 27 4 mediano, 1 cubital Congénita, 1-8 1 caso: pulgar e Asintomatico, dolor palmar y
anos indice parestesias, 2 tumoraciones
palmares y una en la muneca.
Macrodactilia
Clavijo-Alvarez?2 2010 1 M 35 Palma de la mano (mediano) 6 meses No Tumoracion
Evans?® 1997 2 2M 13 Muiieca 7 anos No STC
Frykman?* 1978 3 M 26 Muneca Congénita Pulgar STC
v 5 Palma de la mano (mediano) Congénita indice y medio Tumoracion y macrodactilia
Nouira?® 2007 1 M 18 Palma de la mano (mediano) 5 anos No Asintomatico
Chiang?® 2010 1 v 28 Muneca Congénita Medio Macrodactilia y tumoracion
Houpt?’ 1989 1 v 32 Muneca y palma de la mano 2 anos No Tumoracion e hiposensibilidad
(mediano)
Total 81 M=46 Edad media  >90% mano y muneca Congénita o larga 29 casos con STC con tumefaccion
v=35 23 (3-64) historia de macrodactilia. Pulgar,
evolucion indice y medio los

mas afectados
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Tabla 1
Autor Lado Enfermedad asociada Paralisis Tratamiento Recidiva de la Seguimiento Déficits
afectado preoperatoria sintomatologia neurologicos
poscirugia
Ulrich! 2009 D No No LTC y escision parcial No 8 anos No
L No No LTC y escision parcial No 6 anos No
Silverman? 1985 No No No LTC y escision total o parcial 3 de 18 casos No En el 20% de las
especifica especifica escisiones
Amadio® 1988 7,10D Sindrome de Klippel- No 11 escisiones totales o parciales, 6 2 casos 8 anos Hipoestesia
Trenaunay-Weber amputaciones, 4 LTC, 3 neurolisis, 8
reducciones de volumen
Cherqui® 2009 L No No LTC + escision total + injerto de No 18 meses No
nervio sural
Nardella'® 2009 D No No Sin tratamiento No 6 meses No
D No No LTC No No No
especifica
D No No Sin tratamiento No No No
especifica
Okubo'' 2012 D No No Escision y biopsia No 6 meses No
D No No LTC y biopsia No 6 meses No
D No No LTC y biopsia No 4 anos No
De Smet'2 2008 D No No LTC y adelgazamiento de nervios No 6 anos No
digitales
Meyer'® 1998 Bilateral No No LTC + epineurolisis de mediano y No No No
cubital especifica
Chandler'” 2009 Bilateral No No LTC en el lado izquierdo + biopsia No 9 meses Parestesias
Matsubara'® 2009 D Sindrome de Klippel- No LTC No 20 meses No
Trenaunay-Weber
Ban' 1998 D Malformacion No Escision de los nervios digitales y No No No
vascular: manchas reduccion de volumen del pulgar. No especifica
rojas en el cuello, hizo transposicion tendinosa.
torax y brazo
Al-Qattan? 2001 No 2 tumoraciones No 2 LTC, 1 LTC + escision del nervio 1 caso No No
especifica adiposas y 2 6seas palmar cutaneo, 2 reducciones especifica
volumétricas aisladas y 5 asociadas a
LTC
Warhold?' 1993 3D, 21 No No 2 LTC, 2 escisiones sin injertoy 1 con No 3,5 anos 1 caso déficit
injerto de la
sensibilidad
Clavijo-Alvarez?2 D No No LTC + escision total + injerto de Si 3 afios No

2010

nervio sural
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Tabla 1
Autor Lado Enfermedad asociada Paralisis Tratamiento Recidiva de la Seguimiento Déficits
afectado preoperatoria sintomatologia neurologicos
poscirugia
Evans?® 1997 No No No Reduccién de volumen + LTC + No 3 afios STC
especifica escision total + oponenteplastia con
extensor indicis proprius

Frykman?* 1978 D No No LTC, escision total mediano y Si 2,5 anos Hipoestesia

oponenteplastia sin especificar

L No No LTC, reduccion de volumen de los No 3 meses No
dedos afectados y escision de los
nervios digitales

Nouira?® 2007 I No No Sin tratamiento No No No

especifica

Chiang?® 2010 ( Neurofibroma del No No especifica No No No

mediano en
antebrazo («skip
lesion»)

Houpt?’ 1989 ( No No LTC y neurdlisis interfascicular No 2 anos Déficit de la
oposicion del
pulgar

Total 26D, 151,2  Algunos casos con No La mayoria de los casos se trataron 10% Seguimiento  Sensitivos en el

bilaterales asociacion a sindrome mediante LTC + biopsia-escisional medio: 3 50% de las
de Klippel-Trenaunay- parcial, y reduccion volumétrica de anos (3 escisiones y
Weber o dedos. Dos transposiciones meses-8 motores en el
tumoraciones de tendinosas paliativas por reseccion anos) 15% de las
tejido 6seo o partes completa del mediano escisiones

blandas

D: derecha; I: izquierda; LFH: lipofiborohamartoma; LTC: liberacion del tinel carpiano; M: mujer; STC: sindrome del tunel carpiano; v: varon.
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que fueron tratados de forma conservadora (tabla 1). De los
que recibieron un tratamiento intensivo, la mitad tuvieron
déficits sensitivo-motores graves, a pesar de que en algunos
de ellos los defectos fueron injertados con nervio sural®>2"22,
Logicamente, los mejores resultados se obtuvieron en nifos.
Solo en 2 casos se hizo una transposicion tendinosa cuando
la funcion del pulgar estaba comprometida por la paralisis
del nervio mediano, con buenos resultados?2*. En los casos
en que la sintomatologia era escasa, la literatura revisada
sugiere la abstencion terapéutica®2>2¢,

En nuestra opinion, el tratamiento intensivo esta contra-
indicado, principalmente, por las secuelas irreversibles que
deja, y por la dificil restitucion de la funcion, no solo motora
sino especialmente sensitiva, dado que la funcion motora
se puede paliar mediante transposiciones tendinosas, pero
la sensitiva es irreparable. Esta secuela es directamente
proporcional al defecto creado tras la reseccion y a la
edad del paciente*. Una neurdlisis es igualmente lesiva
para la vascularizacion del nervio, lo que conlleva a fibro-
sis interfascicular?’ . Este hecho se debe a que los fasciculos
nerviosos son imposibles de localizar, identificar y liberar del
tejido graso circundante, pues se pierden en las masas adi-
posas; el intentar liberar el tejido nervioso en esta adversa
situacion solo hace que empeorar el pronéstico. Por su parte,
el diagnostico es muy evidente por la sintomatologia y estu-
dio de imagen, y se corrobora con la inspeccion del nervio
afecto, lo que contraindica también la biopsia excisional,
siendo la liberacion simple del nervio mediano en el tlnel
carpiano?® el tratamiento de eleccidn, y la motorizacion del
pulgar ante una paralisis establecida del nervio mediano®-°.

El LFH del nervio mediano en la muneca debe tra-
tarse Unicamente mediante liberacion simple en el tinel
carpiano de forma precoz para evitar el establecimiento
progresivo de una paralisis del pulgar. De hecho, la exis-
tencia de la paralisis hace este problema diferente del
STCno paralitico, ya que la simple liberacion sin trans-
posicion anadida es un tratamiento insuficiente. En los
casos con paralisis, la liberacion simple no permitira la
recuperacion nerviosa, debiendo realizarse cirugia palia-
tiva mediante transposicion tendinosa con palmaris longus.
La sensibilidad se recuperara si la evolucion no es muy
larga, aunque el dolor nocturno desaparece de forma casi
inmediata.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia wv.
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