FIBROLIPOME INTRA-NEURAL
DU NERF MEDIAN AU POIGNET
A PROPOS D’UN CAS ET REVUE DE LA LITTERATURE
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Les auteurs rapportent le cas d’une tumeur rare du
nerf médian, chez un homme de 67 ans. L'observation
relate, 2 partir d’un cas vécu et d’une revue de la
littérature, la présentation clinique, les caractéristi-
ques macroscopiques et histologiques originales, les
hypothéses étiopathogéniques et les possibilités théra-
peutiques de cette tumeur.
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INTRODUCTION

Les tumeurs des nerfs périphériques (TNP) sont
rares et encore mal connues. D’aprés Jenkins (11),
Sjovall en 1937, pratiquant 31.331 autopsies trouve
70 TNP (0,2%).

Money en 1950 (20), examinant 360.672 admis-
sions en 30 ans dans un hopital observe le 12 TNP
(3 ° / oo o)-

Enfin, d’aprés Louis et Hankin (14), dans les
grandes séries sur les tumeurs de la main :

— Posch en 1956 (25) sur 147 tumeurs de la
main trouve 5 tumeurs nerveuses (3%)

— Butler en 1960 sur 437 tumeurs de la main
trouve 7 tumeurs nerveuses (1,69%)

— Stack en 1960 (30) sur 300 tumeurs de la
main trouve 3 tumeurs nerveuses (1%)

— Boyes en 1970 sur 394 tumeurs de la main
trouve 13 tumeurs nerveuses (3,3%)

— Strickland et Steichen en 1977 sur 689 tu-
meurs de la main trouve 6 tumeurs nerveuses

(0,8%).

Les TNP représentent donc moins de 5% de
toutes les tumeurs de la main, et dans ces séries,
aucune infiltration fibro-adipeuse du nerf médian
(NM) n’est mentionnée.

Actuellement, d’aprés Glicenstein et al. (7), on
distingue 5 grands types de TNP : le schwannome
(ou neurilemnome), le neurofibrome et le neuro-
fibrosarcome, le fibrolipome intra-neural (FLIN),
le pacinome.

OBSERVATION

Un homme de 67 ans, droitier et ancien ouvrier,
consulte en novembre 1989 pour une masse,
génante d’un point de vue esthétique et a I’ha-
billement, & la face antérieure du poignet droit.
Cette masse évolue depuis environ 20 ans mais le
patient a noté une augmentation de volume im-
portante depuis 3 mois. Il n’y a aucune plainte
neurologique et les antécédents sont sans parti-
cularité.

A l’examen, on observe une tuméfaction fusi-
forme de 10 cm de longueur et de 3,5cm de
largeur occupant le [/3 distal de la région anté-
brachiale antérieure, s’arrétant au pli de flexion
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du poignet, de consistance lipomateuse ct sans
adénopathie. Sur les plans morphologique, neu-
rologique et vasculaire, la main est strictement
normale. L'examen général est sans particularite.
Le diagnostic préopératoire est celui de lipome.
Une exploration chirurgicale est réalisée sous
anesthésie locorégionale et met en évidence une
volumineuse tumeur intrancurale du NM disso-
ciant les fascicules nerveux et n'adhérant pas aux
tissus voisins (fig. 1). Apres section du ligament
annulaire antérieur du carpe (LAC), on remarque
qu’il n’y a aucun envahissement palmaire (fig. 2).
On réalise une dissection inter-fasciculaire et
exérése en bloc sous microscope opératoire («de-
bulking» tumoral). Les suites opératoires sont
simples. Le diagnostic anatomo-pathologique est
celui de FLIN du NM avec prédominance de lissu
adipeux (fig. 3a et 3b). Un examen neurologique
approfondi associ¢ & une étude neuro-physiologi-
que en post-opératoire immédiat objective un {rés
léger déficit sensitif avec un test de discrimination
de 2 points & 6 milimeétres au niveau pulpaire du
cbté opéré pour une valeur de 3 a 4 millimétres
du coté sain. H n’y a aucen trouble moteur. Les
tests neurologiques réalisés au 2° et au 3¢ mois
post-opératoires montrent une récupération pro-
gressive de ce déficit sensitif mineur. Une radio-
graphie postopératoire du poignet n’a pas montré
d’anomalie osseuse ni de calcification. La fonction
motrice est normaie.

Fig. 1. - Aspect macroscopique de la tumeur du nerf médian
au poignet sans adhérence aux tissus voisins.
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Fig. 2. — Aspect macroscopique de la tumeur, aprés section
du ligament annulaire antéricur du carpe montrant le non-
envahissement palmaire.

DISCUSSION
1. Fréquence et évolution

Draprés notre revue de la littérature, les TNP
représentent moins de 5% de toutes les tumeurs
de la main et les premiéres descriptions d’infiltra-
tion fibro-adipeuse du NM datent de [964. Jus-
quen 1989, environ 50 cas de FLIN du NM ont
été décrits dans la littrature (10, 29). L'ige moyen
est de 20 ans et la sex ratio est identique, sans
prédominance droitier-gaucher. A ce jour, il n'y
a aucune dégénérescence maligne connue,

2. Présentation clinique du FLIN du NM

Il s’agit le plus souvent -d’'une tuméfaction
asymptomatique, de consistance lipomateuse, sans
adénopathie siégeant dans la région anté-brachio-
palmaire (le plus souvent digito-palmaire), d’aug-
mentation de volume trés lente, (évoluant parfois
depuis plus de 20 ans) dans le sens antéro- ou
rétrograde. '

Les molifs de consultation retrouvés sont la
géne esthétique, & "habillement ou 4 la préhension
et les signes neurologiques allant des simples
dysesthésies au syndrome complet du canal carpien
dans les cas de FLIN passant sous le LAC,
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Fig, 3a

Fig. 3b

Fig. 3a ef 3b. — Aspccets microscopiques de la tumeur montrant la nette prédominance de tissu adipeux.

Il faut également penser au FLIN cn cas de
macrodactylie puisque Gournet (8) retrouve une
association des 2 dans 339 des cas.

Par ailleurs, d’aprés Gournet (8), bien que I’as-
sociation macrodactylie ¢ phacomatose (maladie
de Von Recklinghausen et sclérose tubéreusc de
Bourneville) soit trés rare, il faudra également
rechercher une phacomatose chez un patient por-
teur d’un FLIN.

3. Examens complémeniaires

Les radiographies standards peuvent montrer
unc opacité des tissus mous, des calcifications (cas
du Flin ossifiant de Louis et Dick) (13) et des
anomalies osseuses. Il n’y aucune donnée dans la

littérature concernant 1¢chographie, la tomoden-
sitométrie et 'imagerie en résonance magnétique
nucléaire, Létude neuro-physiologique (vitesses de
conduction, électromyographie ...) peut &étre d’une
aide précieuse dans le choix de la thérapeutique
¢t pour le follow-up.

4. Examen macroscopique pré-opératoire

Le FLIN a une couleur orange Lypique, peut
mesurer de 2 4 4 cm de diametre et a une extension
variable (exemple du cas de Bergmann e al. (3)
partani de S cm sous le coude jusqu’a la division
du NM en nerfs collatéraux). Ce qui est frappant,
c’est une impression de bénignité mais d’inextir-
pabilité ; en effet, le FLIN reste trés facllement
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dissociable des tissus voisins mais a 'ouverture de
I’épinévre, les fibres nerveuses sont hypertrophiées
et dissociées par un tissu fibro-adipeux trés adhé-
rent. C’est d’ailleurs cette impression d’inextirpa-
bilit¢ qui permet de faire la différence entre un
FLIN et un lipome vrai intra-neural décrit dans
quelques cas par Watson-Jones (34), Morley (21)
et Rusko et Larsen (28), tumeur bien encapsulée
et facilement énucléable du nerf sans dommage.

Par ailleurs, latteinte du nerf s’arréte souvent
aux branches de division en nerfs collatéraux.

5. Anatomo-pathologie

C’est une maladie infiltrante du nerf faite d’une
prolifération fibro-adipeuse adhérente aux fasci-
cules nerveux et les dissociant, intéressant toutes
les structures du nerf avec une disposition de fibres
collagénes en lamelles concentriques. Les éléments
fibreux, adipeux, nerveux et vasculaires sont en
proportions variables en fonction des observations
et des niveaux de coupe. Ce qui est fondamental
(et qui permet notamment de faire le diagnostic
différentiel avec le schwannome, le neuro-fibrome
et la maladie de Dejerine-Sottas), c’est le fait que
la micro-architecture nerveuse est conservée, le
nombre d’axones est normal, la prolifération des
cellules de Schwann et la dégénérescence myéli-
nique restent discrétes et que linfiltration fibro-
adipeuse est pathognomonique.

6. Etiopathogénie

Encore inconnue actuellement, mais le jeune age
des patients et I’absence d’antécédent particulier
plaident en faveur d’une origine congénitale (la
coexistence d’un traumatisme dans le cas de Fried-
lander ez al. (6) semble purement accidentelle).

Yeoman (35), Rusko et Larsen (28) suggerent
que le FLIN serait dii 2 une compression anormale
du NM pendant la croissance par le LAC. Mais,
le rdle protecteur du tissu fibreux n’explique pas
I’absence du tissu adipeux ; par ailleurs, Friedlan-
der et al. (6), Patel et al. (23) et bien d’autres ont
décrit des FLIN uniquement & un doigt en dehors
de toute zone de compression (comme notre cas
d’ailleurs) ; il existe quelques cas décrits au nerf
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cubital et au nerf radial et enfin, pourquoi n’ob-
serverait-on pas les mémes lésions dans le syn-
drome du canal carpien que nous avons ’habitude
de voir si fréquemment ?

La recherche étiologique est encore compliquée
par le fait qu’il existe des formes cliniques par-
ticulieres :

— association FLIN et macrodactylie dans 33%
selon Gournet (8) (qui ne reconnait d’ailleurs pas
le rdle causal du FLIN dans la macrodactylie).

— la macrodystrophie lipomateuse décrite par
Werthemann en 1952 (infiltration fibro-adipeuse
dans un doigt avec hypertrophie nerveuse, sous-
cutanée et osseuse).

— la micro-dystrophie lipomateuse décrite par
Terzit et al. en 1978 (32) (infiltration fibro-adipeuse
des nerfs collatéraux d’un doigt mais sans hyper-
trophie du tissu sous-cutané et osseux).

— le cas du FLIN ossifiant de Louis et Dick (13).

7. Diagnostic différentiel

Devant une tuméfaction de la face antéricure
du poignet, il faut penser a plusicurs diagnostics
et, notamment, au kyste arthro-synovial, au lipome
vrai, au schwannome, au neurofibrome et neuro-
fibrosarcome, a la maladie de Dejerine-Sottas, a
une adénopathie, au synoviosarcome, a une téno-
synovite importante (exemple de la tuberculose),
4 un fibrome ou un fibrosarcome, a la fibromatose
aponévrotique juvénile ou a une tumeur vasculaire,
genre lymphangiome et angiosarcome.

8. Attitudes thérapeutiques face a un FLIN

8.1. Section simple du LAC avec épinévrotomie
et biopsie (d’une branche palpaire cutanée ou de
la gaine du nerf avec de la substane interfascicu-
laire).

Pour les cas de FLIN passant sous le LAC avec
syndrome du canal carpien, cette technique simple
a un role de décompression et, dans la grande
majorité des cas, suffit pour faire disparaitre les
signes neurologiques et pour stabiliser la croissance
tumorale.

Gounet (8), Romland (26, 27) et Patel er al
(23) ont méme assisté a une involution tumorale
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compléte. Cependant, Louis er al. (13, 14, 15),
apres un follow-up de 10 ans de 4 cas de FLIN
ol cette technique a été appliquée, signalent une
mauvaise évolution dans 3 cas sur 4 avec appa-
rition de signes neurologiques et méme une perte
complete de la motricité dans 1 cas.

8.2. Dissection micro-chirurgicale enlevant un
maximum de la tumeur. Citons les bons résultats
de Mazingarbe (18), Touzard (33) et Terzis et al.
(32). Cependant, il s’agit d’une technique difficile,
longue et fastidieuse dans laquelle le risque de
section accidentelle de fibres nerveuses importantes
est éleve.

D’aprés Louis (13, 14, 15), Sondergaard et
Mikkelsen (29) et Houpt er al. (10), cette technique
est a déconseiller car elle est susceptible d’entrainer
un traumatisme considérable sur la vascularisation
en provenance des vaisseaux épineuraux, engen-
drant une fibrose cicatricielle importante risquant
de mettre en péril la fonction nerveuse.

8.3. Résection radicale en bloc (tumeur et nerf
médian). Bergman et al. (3), Paletta et Rybka (22),
Patel et al. (23), Abu Jamra et Reiberg (1)
décrivent 4 cas surprenants sans trouble neuro-
logique grice a la reprise de I'innervation motrice
du nerf médian par le nerf cubital par I'intermé-
diaire d’une anastomose de Martin-Grubber (qui
existe d’aprés Mannerfelt (16) dans 10% des avant-
bras normaux) et de I'innervation sensitive par une
branche cutanée du nerf radial. Ces auteurs in-
sistent sur I’intérét d’une étude neuro-physiologi-
que pré-opératoire.

8.4. Résection en bloc avec greffe nerveuse et/
ou transferts tendineux. Il y a peu d’informations
dans la littérature concernant ces techniques dif-
ficiles et risquées, mais Paletta et Rubka (22) et
Houpt ez al. (10) les préconisent dans les cas de
trés volumineuses tumeurs entralnant une géne
esthétique ou fonctionnelle importante et chez les
enfants en bas-ge étant donné leurs facultés de
réadaptation.

CONCLUSION

Le FLIN du NM est une tumeur rare et dont
le diagnostic doit étre évoqué chez un individu

jeune avec une tuméfaction connue de longue date
qui présente un syndrome du canal carpien.

Son étiopathogénie est encore mal connue mais
c’est une tumeur probablement congénitale et
bénigne. Le diagnostic a rarement été évoqué
avant l’exploration chirurgicale mais il pourrait
sans doute &tre facile par I’'usage de 1’chographie,
de la tomographie computérisée ou de la résonance
magnétique nucléaire. Par ailleurs, c’est une tu-
meur caractéristique sur le plan macroscopique et
anatomo-pathologique, parfois associée a une ma-
crodactylie ou une phacomatose. En général, cette
tumeur est inextirpable dans sa totalité, sauf dans
les cas ol une anastomose de Martin-Grubber,
unissant le nerf médian au nerf cubital, a été mise
en ¢évidence ou dans les cas ol l'on envisage une
résection tumorale suivie de greffe nerveuse ou de
transferts tendineux. Cependant, en admettant que
Pinnervation motrice du nerf médian puisse &tre
reprise par le nerf cubital grice & I’anastomose
de Martin-Grubber, nous restons sceptiques devant
la soi-disant récupération de I’innervation sensitive
par le nerf radial ; par ailleurs, vu les difficultés
et les aléas de la greffe nerveuse, associée ou non
a des transferts tendineux, nous ne préconisons
pas ces attitudes radicales. Vu la bénignité probable
de cette tumeur, nous pensons qu’il vaut mieux
pratiquer le traitement simple le plus communé-
ment répandu pour les FLIN passant sous le LAC,
qui consiste a sectionner le LAC et pratiquer une
épinévrotomie de décompression. Pour les cas de
FLIN ne passant pas sous le LAC, nous croyons
que la dissection micro-chirurgicale inter-fascicu-
laire avec exérése de la plus grande partie de la
tumeur est préférable et moins risquée que les
techniques d’excision radicale. Enfin, la bénignité
du FLIN n’tant pas formellement prouvée, nous
préconisons également un follow-up a trés long
terme.

Le cas présenté est original puisque les données
different de celles retrouvées dans la littérature.
11 s’agit d’un homme agé, porteur d’une tumeur
apparue au moins 20 ans auparavant. Ce patient
ne présentait aucun syndrome neurologique pré-
opératoire et aucune atteinte palmaire mais ex-
clusivement anté-brachiale, plus proximale que le
LAC. Le traitement a consisté en une dissection
inter-fasciculaire au microscope avec un excellent
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résultat clinique. L’'examen anatomo-pathologique
a diagnostiqué un FLIN du nerf médian a nette
prédominance adipeuse.

Peut-8tre s’agit-il d’une nouvelle forme clinique
d’une seule et méme maladie qui, décidément, est
bien déroutante.
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SAMENVATTING

J. LAMBERT, P. LEDOUX, G. DE BROUCKERE,
F. MATHEI en V. IDE. Fibrolipoma van de nervus
medianus t.h.v. de pols.

Beschrijving van een zeldzame tumor van de nervus
medianus bij een 67-jarige patiént. N.a.v. dit geval
wordt een overzicht van de literatuur gegeven met
beschrijving van de klinische tekenen, van de macro-
scopische en microscopische aspekten van de tumor,
van de etiopathogenische hypothesen en van de therapie.

SUMMARY

J. LAMBERT, P. LEDOUX, G. DE BROUCKERE,
F. MATHEI and V. IDE. Intraneural fibrolipoma of
the nervus medianus at the wrist. Case report and
review of the literature.

The authors report the case of a rare tumor of the
median nerve in a 67-yar-old man. They provide a
review of the literature, and discuss the original macro-
scopic and histologic characteristics, the etiological
hypotheses and the possibilities of treatment of this
tumor.



