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Median sinirin lipofibromatoz hamartomu

Lipofibromatous hamartoma of the median nerve

A. Erdem BAGATUR

SSK Istanbul Egitim Hastanesi 1. Ortopedi ve Travmatoloji Klinigi

Sinirin lipofibromat6z hamartomu, ¢ok ender rastlanan, en
¢ok median siniri tutan, genellikle geng insanlarin ekstremite-
lerinde goriilen, selim, konjenital bir periferik sinir tiimoriidiir.
Sinir dokusu, diffiiz olarak fibroadipz doku ile infiltre olur ve
sinir fasikiillerini invaze etmeden birbirinden ayirir. Median
sinirin ve dallarinin lipofibromatdz hamartomu, genellikle
karpal tiinel sendromu belirtileri ile birlikte goriiliir ve makro-
daktili belirgindir. On sekiz yaginda bir kadin hastada median
siniri sag el bilegi diizeyinde tutan, ikinci parmakta makrodak-
tiliye neden olan ve karpal tiinel sendromu belirtilerine yol
acan lipofibromatoz hamartom goriildii. Ameliyatta kitle bo-
yunca median sinire gevsetme ve sinirin c¢evresindeki yagl
dokunun bir kismina eksizyon yapildi. Ameliyattan 14 ay son-
ra yapilan kontrolde hastanin yakinmalarinin kayboldugu, kit-
lenin oldukga kii¢iildiigii ve duyusal ya da motor fonksiyonlar
acisindan bir kayip olmadigi saptandi.

Anahtar sozciikler: Karpal tiinel sendromu/etyoloji; hamar-
tom/cerrahi; lipom/cerrahi; manyetik rezonans goriintiileme; medi-
an sinir/cerrahi; neoplazm, sinir dokusu/cerrahi; periferal sinir siste-
mi hastaliklari/cerrahi; el bilegi/cerrahi.

Lipofibromatous hamartoma of the nerve is a very uncom-
mon, congenital, benign, peripheral nerve tumor. It is mostly
encountered in the extremities of young adults, involving the
median nerve in the majority of cases. The nerve tissue is infil-
trated by diffuse fibroadipose tissue which dissociates the fas-
ciculi without invasion. Patients with lipofibromatous hamar-
toma of the median nerve usually present with symptoms of
carpal tunnel syndrome, usually accompanied by marked
macrodactyly. Lipofibromatous hamartoma of the median
nerve was encountered in an 18-year-old female patient,
involving the wrist, causing macrodactyly of the index finger,
and resulting in symptoms of carpal tunnel syndrome. Median
nerve release and partial excision of the adipose tissue along
the mass were performed. Fourteen months postoperatively,
the patient had no complaints and the mass decreased in size
without any motor or sensory functional losses.

Key words: Carpal tunnel syndrome/etiology; hamartoma/ surgery;
lipoma/surgery; magnetic resonance imaging; median
nerve/surgery; neoplasms, nerve tissue/surgery; peripheral nervous
system diseases/surgery; wrist/surgery.

Sinirin lipofibromatdz hamartomu ¢ok ender kar-
silasilan, ¢cogunlukla median siniri tutan, genellikle
geng insanlarin ekstremitelerinde goriilen, selim,
konjenital bir periferik sinir timoriidiir."* Ulnar, ra-
dial, plantar sinirlerin ve brakial pleksusun tutulumu
da bildirilmigtir.>>'" Tiimor genellikle dogumda
mevcuttur; yakinmalar erigkin cagdan 6nce baslar ve
bazen makrodaktili ile birlikte goriilebilir.”*'""* Me-
dian sinirin ve dallariin lipofibromat6z hamarto-
munda, 6nkol veya el bileginin volar yiiziinde agri-
siz bir yumusak doku kitlesi ile birlikte genellikle
karpal tiinel sendromu semptomlar1 goriiliir.

Bu yazida, el bilegi ve avug i¢i diizeyinde median
siniri tutan lipofibromatdz hamartom saptanan bir ol-
gu sunularak tedavi segenekleri degerlendirildi. Bildi-
gimiz kadartyla, bu olgu iilkemizde bildirilen ikinci,
Tiirk ortopedi literatiiriinde ise ilk olgudur.”

Olgu sunumu

On sekiz yasinda kadin hasta, sag el bileginde ve
elinin volar yiiziinde sislik, ikinci parmaginda biiyii-
me, agr1 ve uyusma ile birlikte ilerleyici beceri kay-
b1 ve elindeki rahatsizlik nedeniyle geceleri uyanma
yakinmalari ile bagvurdu. Sisligin iki y1ldir var oldu-
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gunu, ancak diger yakinmalarin son 3-4 ayda ortaya
ciktigii ve ozellikle aktivite ile gittikce arttigini be-
lirtti. Bunun disinda lokal ya da sistemik bir yakin-
mas1 yoktu. Oz ve soygecmisinde bir 6zellik saptan-
madi.

Fizik muayenesinde sag el bileginin volar yiiziin-
de, eklemin 5 cm proksimalinden baslayip avug igi-
ne ilerleyen, ikinci parmagin volar yiiziinde proksi-
mal interfalangeal ekleme kadar uzanan agrisiz, yu-
musak, hareketsiz bir kitle saptandi. Ikinci parmakta
makrodaktili ve tenar atrofi gozlendi. Hastanin ya-
kinmalar1 karpal tiinel sendromu yakinmalari ile
uyumluydu; Phalen testi pozitif, Tinel testi siddetli
pozitif bulundu."” Sag elde, 6zellikle ikinci ve ti¢iin-
cli parmaklarda daha fazla olmak iizere, birinci ve
dordiincii parmaklarin arasinda volar yiizde belirgin
duyu kaybi saptandi. Bagparmakta iki nokta diskri-
minasyonu 8§ mm bulundu.

Radyografide, volar yiizdeki yumusak doku sisli-
8i disinda 6zellik yoktu. Laboratuvar incelemeleri
normal sinirlar i¢indeydi. Norofizyolojik inceleme-
de median sinirde distal motor gecikme 5.1 ms (nor-
mali: <4.0 ms), duyusal ileti hiz1 birinci parmak-el
bilegi arasinda 36 m/s (normali: 42 m/s) ve {igiincii
parmak-el bilegi arasinda 38 m/s (normali: 44 m/s)

bulundu."* igne elektromiyografisinde fibrilasyon
aktivitesi ile motor {inite aksiyon potansiyel konfi-
giirasyonunda anormallikler ve azalmig katilim sap-
tandi. Bu bulgular ileri evre karpal tiinel sendromu
lehine idi."”

Manyetik rezonans goriintiileme (MRG) ile kar-
pal tiinel i¢inde baslayan ve distale dogru genisleye-
rek fleksor tendonlari dorsale iten, median sinir loju-
nu tamamen kapatan, distalde 2, 3 ve 4. parmaklarin
fleksor tendonlarina paralel seyreden, ikinci parmak
proksimal falanks diizeyinde genisleyen kitle sap-
tandi. Belirgin bir sekli ve sinir1 olmayan, ¢evre do-
kularda invazyon bulgusu gostermeyen heterojen
yapidaki kitle Ti-agirlikli goriintiilerde cevre kas do-
kusu ile benzer ve yer yer yiiksek sinyal yogunlugu,
Tr-agirhikli goriintiilerde yiiksek sinyal yogunlugu
veriyordu (Sekil 1a-c).

Hasta genel anestezi ve pnomatik turnike kontro-
li altinda ameliyat edildi. Median sinirin 6nkol dis-
talinden baglayarak fusiform gsekilde ileri derecede
genisledigi, makroskobik olarak yapisinin bozuldu-
gu goriildii. Transvers karpal ligament altindan ge-
cerken sinirin ileri derecede basi altinda kaldig1 ve
kitlenin ikinci parmagin proksimal interfalangeal ek-
lemine kadar ilerledigi, bundan sonra ise tekrar nor-

Sekil 1. (a) Ameliyat 6ncesi MRG'de T1-agirlikh aksiyel
goruntide cevre kas dokusu ile benzer, yer yer
yuksek sinyal yogunlugu gésteren, fleksor tendon-
lar dorsale iten, median sinir lojunu tamamen ka-
patan heterojen yapidaki kitle gértlmekte (gri ok-
lar). Adduktor pollisis kasi (beyaz oklar); (b) Kitle
T2-agirlikh aksiyel goérintlide yiksek sinyal yo-
gunlugu veriyor. Belirgin bir sekli ve siniri olma-
yan heterojen yapidaki kitle, ¢cevre dokularda in-
vazyon bulgusu géstermiyor (gri oklar). Adduktor
pollisis kasi (beyaz oklar). (€) Proksimal falankslar
dlzeyinden alinan T2-agirlikli aksiyel gérintiide
volar ylizde makrodaktiliye neden olan median si-
nirin dali gérilmekte (beyaz ok).
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$ekll2 Kitlenin ameliyat gérintisu. Median sinirin fusi-
form bicimde kalinlastigi ve yag dokusu ile inva-
ze oldugu dikkat ¢ekiyor.

mallestigi goriildii. Karpal tiinel acildi ve kitle bo-
yunca median sinire gevsetme yapildi (Sekil 2). Si-
nirin cevresindeki yagli dokunun bir kismi eksize
edildi, ancak fasikiiller arasina yaygin olarak dagilan
doku i¢in girisim yapilmadi. Biyopsi i¢in drnek alin-
di1 ve cilt dikisleri konularak ameliyat sonlandirildi.

Hematoksilen ve eozin boyama ile yapilan histo-
patolojik incelemede yaygin kollajen bag dokusu
icinde sikigsmis periferik sinir dokusu ve olgun tipte
yag dokusu izlendi. Sinir fasikiillerinin invaze olma-
dan birbirinden ayrildig1 gézlendi. Perinéral, eping-
ral ve endonoral kalinlasma ve yer yer fibrosis var-
di. Enflamasyon, miyelin kilifinda dejenerasyon ya

da neoplastik 6zellikler gozlenmedi; akson sayisi
normal bulundu (Sekil 3).

Ameliyat sonras1 donemde bir sorunla karsilasil-
madi ve hastanin agr1 ve uyusma yakinmalart hemen
gecti. Ameliyattan 14 ay sonra yapilan kontrolde
hastanin yakinmalarinin kayboldugu, kitlenin olduk-
ca kiiciildiigli ve duyusal ya da motor fonksiyonlar
acisindan bir kayip olmadig1 saptandi. Bagparmakta
ameliyat oncesi 8 mm olan iki nokta diskriminasyo-
nu, ameliyattan sonra 2 mm bulundu. Tenar atrofi
azalmakla birlikte devam ediyordu, ancak hastada
kuvvet kayb1 yakinmasi gozlenmedi. Hasta, kitlenin
kiiciilmesi sonrasinda kozmetik agcidan da memnun-
du.

Tartisma

Bir sinirde lipofibromatéz hamartom goriilmesi-
nin nedeni bilinmemekte ve dogustan oldugu diisii-
niilmektedir.”*"'*""" Yakinmalarin ortaya g¢ikmasi
erigkin yaslar1 bulabilir.”! Lipofibromatz hamartom
ile makrodaktili arasinda iligki oldugu bildirilmistir;
ancak bu yalnizca ellerdeki makrodaktililer i¢in ge-
cerlidir, ayaklardaki makrodaktililer ile lipofibroma-
toz hamartom arasinda bir iligki yoktur."*"” Olgu-
muzda da, ikinci parmakta, diger elin ayni parmagi
ile karsilastinldifinda belirgin bir biiyiikliik fark:
vard1 ve lezyon ikinci parmagin proksimal interfa-
langeal eklemine kadar ilerliyordu (Sekil 1c ve 2).
Lipofibromat6z hamartomun makrodaktili ile birlik-

Sekil 3. Lezyonun hIStOpatO|OjIk goruntusu Yaygln koIIaJen bag dokusu |g|nde
sikismig periferik sinir dokusu (siyah oklar) ve olgun tipte yag dokusu
(beyaz oklar) izlenmekte (H-E x 250).
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te olmasinin, anormal sinir dokusunun histopatoloji-
sini degistirmedigi ve her iki durumda da ayni mik-
roskobik yapi ile karsilagildigi bilinmektedir.""* Li-
pofibromat6z hamartom ve hamartom ile ilgili mak-
rodaktili olgularinda, bir trofik etkene verilen end-
organ tepkisinde genetik bir bozukluk oldugu ileri
siiriilmiistiir. Ayrica, lipofibromatdz hamartom ile
iligkili makrodaktili, olgumuzda da oldugu gibi, ka-
dinlarda daha fazla goriilmektedir."! Sinirin lipofib-
romat6z hamartomunu, median sinirin norofibroma-
tosisinden ve intrandral lipomundan klinik olarak
ayirmak her zaman miimkiin olamayabilir. Bu ne-
denle ameliyat oncesinde ayrintili MRG incelemesi
cok onemlidir. Periferik sinirleri etkileyen norofibro-
matosisin MRG goriintiisii ¢ok farkhidir.”! Lipofibro-
matdz hamartomun MRG’si tamya gotiiriictidiir."**”
Sinir biitliniiyle fusiform bigimde kalinlasmistir. Ka-
linlagsmus sinir fasikiillerini gosteren diisiik yogun-
luklu yapilarin cevresi, Ti-agirlikli goriintiilerde
yiiksek sinyal yogunlugu, T2-agirlikli goriintiilerde
diisiik sinyal yogunlugu veren, diizenli dagilim gos-
teren yag dokusu ile ¢evrilidir. Yag dokusu siniri bii-
tiiniiyle sarmaz, sinir fasikiillerinin arasina dagilir.

Lipofibromat6z hamartom genelde kapsiillii, par-
lak agik sari-turuncu renkte, sert, cevre dokulara ya-
pisiklik gostermeyen, sinirin fusiform genislemesi
seklinde goriiliir. Tiimor epindral kilifin iginde sinir-
I1 kalir ve ¢evre dokuyu infiltre etmedigi gibi, cevre
doku da tiimérii infiltre etmez. Mikroskobik incele-
mede fibroadipoz dokunun epinéral kilif1 infiltre et-
tigi, sinir fasikiillerini invaze etmeden birbirinden
ayirdig1 ve bazen de yaygin perinoral fibroz yaptigi
goriiliir. Yag ile fibroz doku, sinir stromasi bag do-
kusunun i¢inde normalde de bulundugundan, sinirin
bu lezyonu hamartom olarak tanimlanmaktadir."

Sinirin lipofibromatdz hamartomunun tedavisi
konusunda cesitli goriisler mevcuttur. Tutulan sinirin
eksize edilmesi, tiimoriin mikrocerrahi yontemle di-
seke edilerek lipofibromat6z dokunun uzaklastiril-
masi, lezyon ozellikle karpal tiinel icinde ise sinirin
dekomprese edilmesi ya da higbir tedavi uygulanma-
mas1 Onerilenler arasindadir.**'*'"" Karpal tiinel
icindeki lezyonun gevsetme ile kiigiildiigii bildiril-
migtir.”"** Bu durum bizim olgumuzda da gozlendi
ve bir miktar lipofibromatdz doku cerrahi olarak ¢i-
karild1 ise de, gozlenen kiiciilme beklenenden daha
fazla gerceklesti. Ayrica hastanin klinik belirtileri
biitiiniiyle iyilesti ve bu nedenle kitleyi ¢ikarmaya
yonelik ikinci bir girisime gerek duyulmadi.

Sinir grefti konulmadan kitlenin biitiiniiyle eksi-
ze edildigi durumlarda, ¢ok diisiik diizeyde motor
ve duyu kaybi ile oldukga tatmin edici sonuglar bil-
dirilmistir."*""*>*" Bu girigimler, 6zellikle degisen
sinirsel uyarimlara, merkezi sinir sisteminin kolay-
likla uyum gosterdigi ¢ocuklarda uygun olacaktir.”
Median ve ulnar sinirler arasinda bir iligskinin oldu-
gu Martin-Gruber anastomozu da sinir eksizyonu
sonrasinda goriilecek fonksiyonel kaybin az olma-
si1 saglayacaktir.”***! Hastamizda bu yonde bir
bulgu yoktu. Bu ornekler, hastalarin ayr1 ayr1 de-
gerlendirilerek her hasta icin ayr1 bir tedavi plani
yapilmasi gerektigini gostermektedir. Bu asamada
ayrintili bir norofizyolojik inceleme ile MRG’nin
zorunlu oldugunu diisiiniiyoruz. Ozellikle eriskin
hastalarda ve Martin-Gruber anastomozunun varli-
gmin kanitlanamadigi olgularda, miimkiin oldu-
gunca sinirh cerrahi girisim yapilmasi, daha radikal
girisimlerin tiimoriin biiyiiyerek fonksiyonel kisit-
lama yapmas1 durumunda diisiiniilmesi uygun ola-
caktir.
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