
Sinirin lipofibromatöz hamartomu çok ender kar-

fl›lafl›lan, ço¤unlukla median siniri tutan, genellikle

genç insanlar›n ekstremitelerinde görülen, selim,

konjenital bir periferik sinir tümörüdür.[1-4] Ulnar, ra-

dial, plantar sinirlerin ve brakial pleksusun tutulumu

da bildirilmifltir.[ 3 , 5 - 1 0 ] Tümör genellikle do¤umda

mevcuttur; yak›nmalar eriflkin ça¤dan önce bafllar ve

bazen makrodaktili ile birlikte görülebilir.[3,4,11,12] Me-

dian sinirin ve dallar›n›n lipofibromatöz hamarto-

munda, önkol veya el bile¤inin volar yüzünde a¤r›-

s›z bir yumuflak doku kitlesi ile birlikte genellikle

karpal tünel sendromu semptomlar› görülür.

Bu yaz›da, el bile¤i ve avuç içi düzeyinde median

siniri tutan lipofibromatöz hamartom saptanan bir ol-

gu sunularak tedavi seçenekleri de¤erlendirildi. Bildi-

¤imiz kadar›yla, bu olgu ülkemizde bildirilen ikinci,

Türk ortopedi literatüründe ise ilk olgudur.[ 6 ]

Olgu sunumu

On sekiz yafl›nda kad›n hasta, sa¤ el bile¤inde ve

elinin volar yüzünde flifllik, ikinci parma¤›nda büyü-

me, a¤r› ve uyuflma ile birlikte ilerleyici beceri kay-

b› ve elindeki rahats›zl›k nedeniyle geceleri uyanma

yak›nmalar› ile baflvurdu. fiiflli¤in iki y›ld›r var oldu-
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Sinirin lipofibromatöz hamartomu, çok ender rastlanan, en

çok median siniri tutan, genellikle genç insanlar›n ekstremite-

lerinde görülen, selim, konjenital bir periferik sinir tümörüdür.

Sinir dokusu, diffüz olarak fibroadipöz doku ile infiltre olur ve

sinir fasiküllerini invaze etmeden birbirinden ay›r›r. Median

sinirin ve dallar›n›n lipofibromatöz hamartomu, genellikle

karpal tünel sendromu belirtileri ile birlikte görülür ve makro-

daktili belirg i n d i r. On sekiz yafl›nda bir kad›n hastada median

siniri sa¤ el bile¤i düzeyinde tutan, ikinci parmakta makrodak-

tiliye neden olan ve karpal tünel sendromu belirtilerine yol

açan lipofibromatöz hamartom görüldü. Ameliyatta kitle bo-

yunca median sinire gevfletme ve sinirin çevresindeki ya¤l›

dokunun bir k›sm›na eksizyon yap›ld›. Ameliyattan 14 ay son-

ra yap›lan kontrolde hastan›n yak›nmalar›n›n kayboldu¤u, kit-

lenin oldukça küçüldü¤ü ve duyusal ya da motor fonksiyonlar

aç›s›ndan bir kay›p olmad›¤› saptand›.
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¤unu, ancak di¤er yak›nmalar›n son 3-4 ayda ortaya

ç›kt›¤›n› ve özellikle aktivite ile gittikçe artt›¤›n› be-

lirtti. Bunun d›fl›nda lokal ya da sistemik bir yak›n-

mas› yoktu. Öz ve soygeçmiflinde bir özellik saptan-

mad›.

Fizik muayenesinde sa¤ el bile¤inin volar yüzün-

de, eklemin 5 cm proksimalinden bafllay›p avuç içi-

ne ilerleyen, ikinci parma¤›n volar yüzünde proksi-

mal interfalangeal ekleme kadar uzanan a¤r›s›z, yu-

muflak, hareketsiz bir kitle saptand›. ‹kinci parmakta

makrodaktili ve tenar atrofi gözlendi. Hastan›n ya-

k›nmalar› karpal tünel sendromu yak›nmalar› ile

uyumluydu; Phalen testi pozitif, Tinel testi fliddetli

pozitif bulundu.[13] Sa¤ elde, özellikle ikinci ve üçün-

cü parmaklarda daha fazla olmak üzere, birinci ve

dördüncü parmaklar›n aras›nda volar yüzde belirgin

duyu kayb› saptand›. Baflparmakta iki nokta diskri-

minasyonu 8 mm bulundu.

Radyografide, volar yüzdeki yumuflak doku fliflli-

¤i d›fl›nda özellik yoktu. Laboratuvar incelemeleri

normal s›n›rlar içindeydi. Nörofizyolojik inceleme-

de median sinirde distal motor gecikme 5.1 ms (nor-

mali: <4.0 ms), duyusal ileti h›z› birinci parmak-el

bile¤i aras›nda 36 m/s (normali: 42 m/s) ve üçüncü

parmak-el bile¤i aras›nda 38 m/s (normali: 44 m/s)
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bulundu.[14] ‹¤ne elektromiyografisinde fibrilasyon

aktivitesi ile motor ünite aksiyon potansiyel konfi-

gürasyonunda anormallikler ve azalm›fl kat›l›m sap-

tand›. Bu bulgular ileri evre karpal tünel sendromu

lehine idi.[15]

Manyetik rezonans görüntüleme (MRG) ile kar-

pal tünel içinde bafllayan ve distale do¤ru geniflleye-

rek fleksor tendonlar› dorsale iten, median sinir loju-

nu tamamen kapatan, distalde 2, 3 ve 4. parmaklar›n

fleksor tendonlar›na paralel seyreden, ikinci parmak

proksimal falanks düzeyinde geniflleyen kitle sap-

tand›. Belirgin bir flekli ve s›n›r› olmayan, çevre do-

kularda invazyon bulgusu göstermeyen heterojen

yap›daki kitle T1-a¤›rl›kl› görüntülerde çevre kas do-

kusu ile benzer ve yer yer yüksek sinyal yo¤unlu¤u,

T2-a¤›rl›kl› görüntülerde yüksek sinyal yo¤unlu¤u

veriyordu (fiekil 1a-c).

Hasta genel anestezi ve pnömatik turnike kontro-

lü alt›nda ameliyat edildi. Median sinirin önkol dis-

talinden bafllayarak fusiform flekilde ileri derecede

geniflledi¤i, makroskobik olarak yap›s›n›n bozuldu-

¤u görüldü. Transvers karpal ligament alt›ndan ge-

çerken sinirin ileri derecede bas› alt›nda kald›¤› ve

kitlenin ikinci parma¤›n proksimal interfalangeal ek-

lemine kadar ilerledi¤i, bundan sonra ise tekrar nor-

fiekil 1. (a ) Ameliyat öncesi MRG’de T1-a¤›rl›kl› aksiyel
görüntüde çevre kas dokusu ile benzer, yer yer
yüksek sinyal yo¤unlu¤u gösteren, fleksor tendon-
lar› dorsale iten, median sinir lojunu tamamen ka-
patan heterojen yap›daki kitle görülmekte (gri ok-
lar). Adduktor pollisis kas› (beyaz oklar); (b) K i t l e
T2-a¤›rl›kl› aksiyel görüntüde yüksek sinyal yo-
¤unlu¤u veriyor. Belirgin bir flekli ve s›n›r› olma-
yan heterojen yap›daki kitle, çevre dokularda in-
vazyon bulgusu göstermiyor (gri oklar). A d d u k t o r
pollisis kas› (beyaz oklar). ( c ) Proksimal falankslar
düzeyinden al›nan T2-a¤›rl›kl› aksiyel görüntüde
volar yüzde makrodaktiliye neden olan median si-
nirin dal› görülmekte (beyaz ok).

(a)

(c)

(b)



malleflti¤i görüldü. Karpal tünel aç›ld› ve kitle bo-

yunca median sinire gevfletme yap›ld› (fiekil 2). Si-

nirin çevresindeki ya¤l› dokunun bir k›sm› eksize

edildi, ancak fasiküller aras›na yayg›n olarak da¤›lan

doku için giriflim yap›lmad›. Biyopsi için örnek al›n-

d› ve cilt dikiflleri konularak ameliyat sonland›r›ld›.

Hematoksilen ve eozin boyama ile yap›lan histo-

patolojik incelemede yayg›n kollajen ba¤ dokusu

içinde s›k›flm›fl periferik sinir dokusu ve olgun tipte

ya¤ dokusu izlendi. Sinir fasiküllerinin invaze olma-

dan birbirinden ayr›ld›¤› gözlendi. Perinöral, epinö-

ral ve endonöral kal›nlaflma ve yer yer fibrosis var-

d›. Enflamasyon, miyelin k›l›f›nda dejenerasyon ya

da neoplastik özellikler gözlenmedi; akson say›s›

normal bulundu (fiekil 3). 

Ameliyat sonras› dönemde bir sorunla karfl›lafl›l-

mad› ve hastan›n a¤r› ve uyuflma yak›nmalar› hemen

geçti. Ameliyattan 14 ay sonra yap›lan kontrolde

hastan›n yak›nmalar›n›n kayboldu¤u, kitlenin olduk-

ça küçüldü¤ü ve duyusal ya da motor fonksiyonlar

aç›s›ndan bir kay›p olmad›¤› saptand›. Baflparmakta

ameliyat öncesi 8 mm olan iki nokta diskriminasyo-

nu, ameliyattan sonra 2 mm bulundu. Tenar atrofi

azalmakla birlikte devam ediyordu, ancak hastada

kuvvet kayb› yak›nmas› gözlenmedi. Hasta, kitlenin

küçülmesi sonras›nda kozmetik aç›dan da memnun-

du. 

Tart›flma

Bir sinirde lipofibromatöz hamartom görülmesi-

nin nedeni bilinmemekte ve do¤ufltan oldu¤u düflü-

n ü l m e k t e d i r.[ 3 , 4 , 11 , 1 6 , 1 7 ] Yak›nmalar›n ortaya ç›kmas›

eriflkin yafllar› bulabilir.[4] Lipofibromatöz hamartom

ile makrodaktili aras›nda iliflki oldu¤u bildirilmifltir;

ancak bu yaln›zca ellerdeki makrodaktililer için ge-

çerlidir, ayaklardaki makrodaktililer ile lipofibroma-

töz hamartom aras›nda bir iliflki yoktur.[1,9,12] Olgu-

muzda da, ikinci parmakta, di¤er elin ayn› parma¤›

ile karfl›laflt›r›ld›¤›nda belirgin bir büyüklük fark›

vard› ve lezyon ikinci parma¤›n proksimal interfa-

langeal eklemine kadar ilerliyordu (fiekil 1c ve 2).

Lipofibromatöz hamartomun makrodaktili ile birlik-
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fiekil 2. Kitlenin ameliyat görüntüsü. Median sinirin fusi-
form biçimde kal›nlaflt›¤› ve ya¤ dokusu ile inva-
ze oldu¤u dikkat çekiyor.

fiekil 3. Lezyonun histopatolojik görüntüsü. Yayg›n kollajen ba¤ dokusu içinde
s›k›flm›fl periferik sinir dokusu (siyah oklar) ve olgun tipte ya¤ dokusu
(beyaz oklar) izlenmekte (H-E x 250).



te olmas›n›n, anormal sinir dokusunun histopatoloji-

sini de¤ifltirmedi¤i ve her iki durumda da ayn› mik-

roskobik yap› ile karfl›lafl›ld›¤› bilinmektedir.[1,12] Li-

pofibromatöz hamartom ve hamartom ile ilgili mak-

rodaktili olgular›nda, bir trofik etkene verilen end-

organ tepkisinde genetik bir bozukluk oldu¤u ileri

sürülmüfltür. Ayr›ca, lipofibromatöz hamartom ile

iliflkili makrodaktili, olgumuzda da oldu¤u gibi, ka-

d›nlarda daha fazla görülmektedir.[1] Sinirin lipofib-

romatöz hamartomunu, median sinirin nörofibroma-

tosisinden ve intranöral lipomundan klinik olarak

ay›rmak her zaman mümkün olamayabilir. Bu ne-

denle ameliyat öncesinde ayr›nt›l› MRG incelemesi

çok önemlidir. Periferik sinirleri etkileyen nörofibro-

matosisin MRG görüntüsü çok farkl›d›r.[ 2 ] L i p o f i b r o-

matöz hamartomun MRG’si tan›ya götürücüdür.[ 1 8 - 2 0 ]

Sinir bütünüyle fusiform biçimde kal›nlaflm›flt›r. Ka-

l›nlaflm›fl sinir fasiküllerini gösteren düflük yo¤un-

luklu yap›lar›n çevresi, T1-a¤›rl›kl› görüntülerde

yüksek sinyal yo¤unlu¤u, T2-a¤›rl›kl› görüntülerde

düflük sinyal yo¤unlu¤u veren, düzenli da¤›l›m gös-

teren ya¤ dokusu ile çevrilidir. Ya¤ dokusu siniri bü-

tünüyle sarmaz, sinir fasiküllerinin aras›na da¤›l›r.

Lipofibromatöz hamartom genelde kapsüllü, par-

lak aç›k sar›-turuncu renkte, sert, çevre dokulara ya-

p›fl›kl›k göstermeyen, sinirin fusiform genifllemesi

fleklinde görülür. Tümör epinöral k›l›f›n içinde s›n›r-

l› kal›r ve çevre dokuyu infiltre etmedi¤i gibi, çevre

doku da tümörü infiltre etmez. Mikroskobik incele-

mede fibroadipoz dokunun epinöral k›l›f› infiltre et-

ti¤i, sinir fasiküllerini invaze etmeden birbirinden

ay›rd›¤› ve bazen de yayg›n perinöral fibroz yapt›¤›

görülür. Ya¤ ile fibröz doku, sinir stromas› ba¤ do-

kusunun içinde normalde de bulundu¤undan, sinirin

bu lezyonu hamartom olarak tan›mlanmaktad›r.[4]

Sinirin lipofibromatöz hamartomunun tedavisi

konusunda çeflitli görüfller mevcuttur. Tutulan sinirin

eksize edilmesi, tümörün mikrocerrahi yöntemle di-

seke edilerek lipofibromatöz dokunun uzaklaflt›r›l-

mas›, lezyon özellikle karpal tünel içinde ise sinirin

dekomprese edilmesi ya da hiçbir tedavi uygulanma-

mas› önerilenler aras›ndad›r.[ 1 , 3 , 4 , 1 6 , 1 7 ] Karpal tünel

içindeki lezyonun gevfletme ile küçüldü¤ü bildiril-

mifltir.[21,22] Bu durum bizim olgumuzda da gözlendi

ve bir miktar lipofibromatöz doku cerrahi olarak ç›-

kar›ld› ise de, gözlenen küçülme beklenenden daha

fazla gerçekleflti. Ayr›ca hastan›n klinik belirtileri

bütünüyle iyileflti ve bu nedenle kitleyi ç›karmaya

yönelik ikinci bir giriflime gerek duyulmad›.

Sinir grefti konulmadan kitlenin bütünüyle eksi-

ze edildi¤i durumlarda, çok düflük düzeyde motor

ve duyu kayb› ile oldukça tatmin edici sonuçlar bil-

d i r i l m i fl t i r.[ 1 , 3 , 11 , 2 2 , 2 3 ] Bu giriflimler, özellikle de¤iflen

sinirsel uyar›mlara, merkezi sinir sisteminin kolay-

l›kla uyum gösterdi¤i çocuklarda uygun olacakt›r.[ 3 ]

Median ve ulnar sinirler aras›nda bir iliflkinin oldu-

¤u Martin-Gruber anastomozu da sinir eksizyonu

sonras›nda görülecek fonksiyonel kayb›n az olma-

s›n› sa¤layacakt›r.[ 2 , 3 , 2 3 ] Hastam›zda bu yönde bir

bulgu yoktu. Bu örnekler, hastalar›n ayr› ayr› de-

¤erlendirilerek her hasta için ayr› bir tedavi plan›

yap›lmas› gerekti¤ini göstermektedir. Bu aflamada

ayr›nt›l› bir nörofizyolojik inceleme ile MRG’nin

zorunlu oldu¤unu düflünüyoruz. Özellikle eriflkin

hastalarda ve Martin-Gruber anastomozunun varl›-

¤›n›n kan›tlanamad›¤› olgularda, mümkün oldu-

¤unca s›n›rl› cerrahi giriflim yap›lmas›, daha radikal

giriflimlerin tümörün büyüyerek fonksiyonel k›s›t-

lama yapmas› durumunda düflünülmesi uygun ola-

c a k t › r.
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