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RESUMEN

Objetivo. Presentar un caso de mononeuropatia hipertrofica localizada.

Descripcion. Paciente de 39 anos de edad, que presenta una historia de dolor intenso y progresivo, hipoestesia en la region tenar
y déficit motor en la mano izquierda. El examen fisico mostro atrofia hipotenar, mano en garra cubital y signo de Tinel en el antebrazo
(8 cm distal a la epitroclea).

Intervencion. La IRM mostro una masa a lo largo del recorrido del nervio cubital en el antebrazo. Se sugiri6 entonces tratamiento
quirtrgico. No se obtuvo registro de conduccion nerviosa durante la estimulacion intraoperatoria, por lo cual se reseco la zona de
fasciculos afectados y se reemplazoé la lesion por injertos autologos extraidos de nervio sural. El diagnéstico histopatolbgico fue
dificultoso y después devarias revisiones se concluyo que se trataba de una mononeuropatia hipertrofica localizada.

Conclusion. La paciente se encuentra actualmente bajo seguimiento y esta mostrando signos de mejoria de la anestesia junto a

remision completa del dolor.
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INTRODUCCION

La mononeuropatia hipertrofica localizada (NHL) es
unarara enfermedad descripta por primera vez en 1964
por Da Gama et al''®. En ese tiempo, los autores
discutian la relacion entre el aspecto de las lesiones en
catafila de cebolla observados en sus pacientes y las
lesiones observadas en la enfermedad de Dejerine-
Sottas!. Desde el primer reporte fueron descriptos cerca
de 40 casos méas?®. Se trata de una lesion benigna
caracterizada por un agrandamiento focal del nervio y
una progresién de los sintomas muy lenta, que puede
culminar con un déficit motor y sensitivo completo a lo
largo del territorio del nervio afectado?3-6. Atn hoy, las
causas de la NHL no estan aclaradas®+96. Presentamos
un caso caracterizado por un severo dolor como sintoma
principal de presentacion.

DESCRIPCION

Una mujer caucasica de 39 anos con una historia de
10 anos de déficit muscular progresivo asociado a hi-
poestesia en el cuarto y quinto dedos de la mano izquier-
da. La paciente se quejaba de un severoy progresivo dolor
alo largo del borde cubital del antebrazo que no respon-
dia a la terapia con analgésicos y drogas antiinflamato-
rias como gabapentina, carbamazepina y tramadol. La
paciente habia trabajado en una computadora durante
muchos afnos y su historia familiar era negativa respecto
a enfermedades neuroldgicas. El laboratorio y los exa-
menes clinicos generales eran también negativos. El
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examen neurologico demostraba signo de Tinel positivo
a lo largo del trayecto del nervio cubital (8 cm distal al
epicondilo medial); hipoestesia y dolor intenso en el
territorio cubital, atrofia y paresia de la musculatura
hipotenar e intrinseca de la mano izquierda (Fig.1).

Fig. 1. Imagen preoperatoria de la mano izquierda. A. Atrofia
hipotonar. B. Atrofia del primer interoseo dorsal

Los estudios por imagenes y electrofisiologicos
eran poco especificos. El ultrasonido mostraba una
lesion serpiginosa cercana al musculo cubital anterior
y la IRM evidenciaba una masa a lo largo del nervio
cubital (Fig. 2).

Fig. 2. IRM con contraste de antebrazo izquierdo que evidencia
engrosamiento del nervio ulnar.
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La paciente fue derivada a nuestro servicio y se le
propuso tratamiento quirtrgico de su lesion. La explo-
racion quirtargica fue realizada mediante un abordaje
clasico al nervio cubital®. A lo largo del nervio se
observaron areas segmentarias engrosadas e indura-
das. La diseccidon microquirargica demostro la presen-
ciadelesiones ahusadas alolargo de algunos fasciculos
(Fig. 3). Los estudios intraoperatorios electrofisiologi-
cos confirmaron la presencia de disminucién de la
velocidad de conducciéon a lo largo de los fasciculos
afectados por la lesién, la cual fue resecada microqui-
rurgicamente. El nervio cubital fue reconstruido me-
diante el uso de injertos autoélogos extraidos de nervio
sural, con suturas de Nylon 10.0 y adhesivo biologico
(Fig. 4). La paciente fue dada de alta a las 24 horas sin
ningan déficit agregado u otra complicacion.

Fig. 3. Imagnen intraoperatoria que muestra lesiones ahusadas
que afectan los _fasciculos nerviosos.

Fig. 4. Imagen intraoperatoria con la reconstruccion nerviosa
empleando injertos de nervio sural.

RESULTADOS

El primer estudio anatomopatolégico no fue con-
cluyentey s6lo evidencié una neuropatia noneoplasica,
reactiva y traumatica. Los diagnoésticos posibles eran
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polineuropatia créonica desmielinizante, neuropatia
localizada hipertrofica o neuropatia hereditaria motora
y sensitiva tipo 1. El diagnoéstico definitivo de NHL so6lo
pudo ser determinado luego de ser revisado en profun-
didad.

Elpostoperatorio fue sin complicaciones yla pacien-
te fue derivada a fisioterapia; 24 meses después de la
cirugia, presento signos de hipoestesia y alguna mejoria
motora, asi como desaparicién completa del dolor, lo
cual le permiti6 regresar a un empleo de tiempo parcial.

DISCUSION

La mononeuropatia hipertrofica localizada es una
rara lesion focal en un nervio aislado. En la mayor parte
de los casos estas lesiones progresan lentamente en
forma aislada hasta llegar a provocar un déficit comple-
to a nivel del nervio afectado®3+7. Gruen et al, en 1998,
publicaron la serie mas grande de NHL (15 pacientes),
con una edad de entre 4 y 43 anos (media 21); la
incidencia fue similar en ambos sexos; todos los pacien-
tes eran caucésicos; los sintomas variaban entre 2 y
medio meses a 25 anos, y en la mayor parte de los casos
el sintoma de inicio fue paresia progresiva en una
extremidad. Es importante destacar que en esta serie,
el dolor no fue un sintoma®. Datos revisados de otras
series mas pequehas y otros reportes de casos no
difieren mucho del trabajo de Gruen®, excepto por los
cuatro inicialmente descriptos, en los cuales los auto-
res sugirieron que la enfermedad se restringia a ninos
y adultos jovenes!:%:10,

Histologicamente, la NHL se caracteriza por la
formacién de remolinos periaxonales en catafila de
cebolla que también se observan en otros tipos de
neuropatias!347-10 Lesiones de este tipo en el contex-
to de una mononeuropatia focal, fueron descriptas por
primera vez por Da Gama et al, en 1964, quienes
notaron similitudes con las descriptas por Dejerine y
Sottas!, que se presentan en el contexto de una
enfermedad hereditaria sistémica con afeccion de
miltiples nervios3.

La etiologia de las lesiones en catafila de cebolla
permanece incierta. Consisten en remolinos concéntri-
cos de tejido conectivo que rodean a los axones, simila-
res a la respuesta nerviosa al trauma (proliferacion de
células de Schwann y perineurales alrededor de los
axones en regeneracion)®?. Esto llevo inicialmente a la
presuncion de que las lesiones traumaticas agudas y
los atrapamientos de los nervios eran la causa de las
lesiones en catafila de cebolla. Sin embargo, ni nuestro
caso ni los reportados previamente tenian una historia
significativa de ninguno de los dos mecanismos de
lesion!-3-47-10, Gruen et al postularon que si esos fueran
verdaderamente los mecanismos de generacion de la
lesién, éstas deberian ser mucho mas frecuentes®.
Asimismo, el estudio inmunohistoquimico con reaccién
positiva al antigeno de membrana epitelial (AME) y
negatividad a proteina S100, difiere del de las células de
Schwann*6-11, Algunos autores han sugerido un origen
neoplasico de las células perineurales, acunando el
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término perineuroma para la NHL?4. Mas recientemen-
te, Johnson y Kline sugirieron que las lesiones de la
NHL resultan de un defecto de la barrera perineural, en
el cual la proliferacion de fibroblastos endoneurales y
su ulterior transformacion en células perineurales lleva
a la compartimentalizacion de las fibras nerviosas.
También sugirieron que el proceso expansivo resulta en
dano progresivo al nervio y su consecuente pérdida de
funcién!?.

Los pacientes con NHL presentan usualmente défi-
cit motor progresivo sin dolor, asociado a atrofia mus-
cular y déficit sensitivo en algunos casos®-6. El signo de
Tinel puede estar presente en ocasiones3. También se
observa un agrandamiento cilindrico a lo largo del
nervio afectado, que puede ser palpado®47. El caso aqui
publicado difiere de los conocidos en la literatura en que
la paciente present6 severo dolor a lo largo del territorio
cubital, asociado a los mucho mas frecuentes déficits
motores y sensitivos.

Algunos autores afirman que el diagnostico de NHL
podria ser sospechado luego de un completo examen
fisico, junto ala electromiografia y los tests de velocidad
de conduccion que muestren disminucién de la veloci-
dad y degeneraciéon axonal*®. Los autores de este
trabajo no coinciden con dicha afirmacion ya que los
hallazgos clinicos de la NHL son inespecificos y pueden
variar de paciente en paciente; como se ha visto en este
caso en el cual el dolor fue un sintoma fundamental. La
IRM es usualmente titil para determinar con precision
la extension de nervio afectada®!!. Takao et al, en 1999,
usaron este estudio con técnicas de supresion grasa
combinada con gadolinio y concluyeron que éste es el
método mas efectivo para detectar un nervio engrosa-
do®. La biopsia del nervio mediante aguja no esta
indicada, no s6lo porque no hace ninguna diferencia en
el curso natural de la enfermedad, sino también porque
puede causar dano a los fasciculos viables, incrementar
la fibrosis perifascicular, causar hemorragia y generar
o incrementar el dolor.

Los pacientes sintomaticos, incluyendo aquellos
con presentacién inusual como dolor, en los cuales se
identifica un nervio engrosado, deben ser referidos para
la exploracion quirtirgica de la lesiéon®46. El segmento
de nervio pobremente funcionante, determinado por
tests intraoperatorios, debe ser resecado y reconstruido
mediante injertos®4:6. No obstante la evolucién luego de

ABSTRACT

The authors report the case of a 39 year-old female, who
presented with 10 years history of intense progressive pain,
hypoesthesia in hypotenar region and motor deficit in the left
hand. The physical exam showed hypotenar muscles atrophy,
“claw hand”, and Tinel’s sign in the forearm (8 cmdistal from the
medial epicondyle). Magnetic resonance imaging showed a
mass lesion along ulnar nerve path in the forearm. Surgical
treatment was, then, suggested. Nerve conduction could not be
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dicho procedimiento no es siempre satisfactoria, se
puede alcanzar algiin grado de recuperacion, mientras
que la evolucién natural de la NHL lleva en ultima
instancia a un déficit motor completo®#. Es importante
asimismo tener en cuenta la mejoria del dolor y el
ulterior retorno al trabajo que evidenci6 esta paciente
luego de la cirugia. Hasta el momento, no existen
reportes de recurrencia o comportamiento agresivo
luego de una reseccién completa de la lesion24.

CONCLUSION

Los pacientes con signos clinicos progresivos, inclu-
yendo sintomas inusuales como dolor, deben ser trata-
dos mediante microcirugia con reseccion de los fascicu-
los lesionados y reconstrucciéon con injertos nerviosos.
Sin embargo, los resultados funcionales en las lesiones
proximales tienden a no ser muy satisfactorios.
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registered during intra-operative stimulation. Microsurgical re-
section of the damaged nerve fascicles and sural nerve grafting
were performed. Histopathological diagnosis was difficult and
could only be confirmed as localized hypertrophic mononeuro-
pathy after revision of the biopsied material. The patient is being
Jollowed up and she is showing signs of hypoesthesia improve-
ment in addition to complete remission of the pain.

Key words: Mononeuropathy; ulnar nerve.
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COMENTARIO

El presente trabajo de Guedes et al ilustra en forma
muy completa y pertinente una patologia compleja de
dificil manejo.

Las lesiones pseudotumorales de los nervios perifé-
ricos son mas infrecuentes que los tumores, entidad
que ya de por sino tiene una incidencia muy elevada en
la poblacion general.

El gran problema que se plantea al tomar una
decisién frente a un tumor de un nervio periférico es si
es benigno o no lo es. Las lesiones benignas, de creci-
miento lento e insidioso, no adheridas a planos profun-
dos ni asociadas a déficits motores o sensitivos impor-
tantes, pueden ser resecadas preservando por completo
las estructuras nerviosas funcionantes. Las lesiones
malignas, en cambio, de rapido crecimiento, adheridas
a planos adyacentes y asociadas a déficits funcionales
y/o aneurofibromatosis, deben ser extraidas con crite-
rio oncolégico, es decir, con margen libre de enferme-
dad, paralo cual, enla mayor parte de los casos, se debe
sacrificar el nervio junto a los tejidos que lo rodean.

Las lesiones pseudotumorales como la descripta
plantean un escenario nebuloso, ya que pueden seme-
jar clinica y macroscoépicamente un tumor maligno, lo
cual puede inducir al acto temerario de resecar la masa
sin tener constancia de que en verdad no se trata de una
lesion oncologicamente agresiva. El hecho de que el
diagnoéstico anatomopatolégico suele realizarse en for-

ma diferida complica atin mas la toma de decisiones
intraoperatorias. En el caso presentado, la ausencia de
conduccion nerviosa mediante potenciales de accion
del nervio justifico la resecciéon de la lesion, pese a que
el tiempo de evolucion no hacia sospechar la presencia
de una masa agresiva.

Otra situacion en la que la reseccion de la masa
junto al tumor de origen esta justificada es cuando el
nervio en cuestion es puramente sensitivo y/o de baja
importancia funcional, como en un caso de nuestra
serie presentado tiempo atras!, con una lesioén que se
originaba en un ramo sensitivo superficial del nervio
radial en el brazo, y cuyo diagnostico final fue pseudo-
linfoma de nervio periférico.

Estas lesiones deben ser tenidas en cuenta por
quien se dedique a tratar tumores que se localicen en el
sistema nervioso periférico, ya que si bien son infre-
cuentes, como se ha mencionado, su manejo excesiva-
mente agresivo puede redundar en dano neurolégico
excesivo e innecesario.
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