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Paciente do sexo feminino, 61 anos de idade, com queixa de
aumento progressivo e difuso do segundo dedo da mão direita há

Figura 4. RM, cortes coronais ponderados em T1 sem saturação de gordura (A) e em T2 com satura-
ção de gordura (B).
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aproximadamente dez anos, associado a parestesia no segundo e
terceiro dedos.

Figura 3. Ressonância magnética (RM), cortes axiais ponderados em T1.

Figura 2. Radiografia em posteroanterior da mão.

Figura 1. Fotografia da mão da paciente.
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Descrição das imagens

Figura 1. Fotografia da mão mostra
aumento volumétrico difuso do segundo
dedo da mão direita.

Figura 2. Radiografia em posteroante-
rior da mão revela aumento de partes mo-
les difuso, principalmente no aspecto radial
do segundo dedo da mão direita, associado
a hipertrofia óssea periosteal junto ao as-
pecto radial das articulações metacarpo-
falângicas e interfalângica distal.

Figura 3. Cortes axiais de RM ponde-
rados em T1 evidenciam aumento difuso de
tecido adiposo em partes moles, destacan-
do-se o envolvimento do feixe vásculo-
neural digital palmar radial.

Figura 4. Cortes coronais de RM pon-
derados em T1 sem saturação de gordura e
em T2 com saturação de gordura confir-
mam a natureza adiposa do aumento de
partes moles e demonstram as hipertrofias
ósseas periosteais justa-articulares.

Diagnóstico: Lipomatose do nervo di-
gital palmar radial do segundo dedo da mão
direita, associada a macrodactlia (macro-
distrofia lipomatosa).

COMENTÁRIOS

A lipomatose neural é lesão benigna
rara, caracterizada por crescimento anor-
mal do tecido fibroadiposo da bainha neu-
ral. Sua sinonímia é extensa, incluindo
hamartoma fibrolipomatoso neural, lipoma
perineural, infiltração gordurosa neural,
fibrolipoma neural, porém em 2002 a World
Health Organization adotou o termo lipo-
matose neural para esta afecção(1).

Não há uma etiologia conhecida ou pre-
disposição hereditária para este tipo de le-
são, no entanto, alguns autores acreditam
ser um tumor congênito e outros, um ha-
martoma cujo crescimento é estimulado
por irritação ou inflamação neural(2).

Os pacientes, tipicamente, são acome-
tidos antes dos 30 anos de idade, e a maio-
ria ao nascimento ou na infância(1,3). A ex-
tremidade superior é o local mais frequente
de acometimento, correspondendo a apro-
ximadamente 78% a 96% dos casos, parti-
cularmente o nervo mediano(1,3). Outros lo-
cais menos acometidos são os nervos ulnar,
radial, digitais, plantares, cranianos e is-
quiático.

Manifestações clínicas incluem massa
com crescimento lento acometendo princi-
palmente punho ou mão, às vezes com sin-
tomas relacionados a neuropatia compres-
siva do nervo mediano no túnel do carpo.

O achado histológico característico é o
espessamento de fascículos neurais, entre-
meados por infiltração gordurosa (adipóci-
tos maduros) e fibrose endo e perineural(4).

A macrodactilia, como visto neste caso,
é encontrada em cerca de 27% a 67% dos
pacientes com lipomatose neural, todavia,
o termo lipomatose neural com ou sem ma-
crodactilia é preferido por alguns auto-
res(1,5). Esta é uma forma rara de gigantismo
localizado, congênita e não hereditária, ca-
racterizada por crescimento de todos os ele-
mentos mesenquimais na distribuição de
um nervo específico, com tecido fibroadi-
poso(1), sendo neste caso na distribuição do
nervo digital radial palmar (Figura 3).

O envolvimento do nervo na macrodis-
trofia lipomatosa é mais frequente em pa-
cientes do sexo feminino e acomete prefe-
rencialmente o segundo e terceiro dedos(1,6),
correspondendo ao território de inervação
do nervo mediano, o qual na maioria das
vezes está acometido pela doença. Embora
a macrodactilia seja geralmente detectada
ao nascimento, o auxílio terapêutico é bus-
cado tardiamente, principalmente por ra-
zões estéticas ou quando há alterações de-
generativas secundárias causando limita-
ção funcional(4).

O achado patológico marcante da ma-
crodistrofia lipomatosa é o aumento do te-
cido fibroadiposo, envolvendo medula ós-
sea, periósteo, músculos, bainhas nervosas
e tecido subcutâneo. Quando coexistem, a
relação causal entre o hamartoma fibroli-
pomatoso e a macrodistrofia lipomatosa
não é bem estabelecida(4).

Os achados à RM com aspecto de “cabo
coaxial” são considerados patognomônicos
para o diagnóstico de hamartoma fibrolipo-
matoso(2). Os fascículos nervosos aumen-
tados estão distribuídos homogeneamente
pela bainha nervosa e apresentam baixo
sinal nas sequências ponderadas em T1 e
T2. A infiltração homogênea de gordura
entre os fascículos nervosos aparece com
alto sinal em imagens ponderadas em T1 e
baixo sinal em imagens ponderadas em T2
com supressão de gordura.

Os achados de imagem da macrodistro-
fia lipomatosa à radiografia simples são o
aumento de volume das estruturas ósseas
e partes moles, mais proeminentes na ex-
tremidade distal e face ventral do membro
acometido, além de envolvimento perios-
teal, principalmente justa-articular (Figura
2)(1,6,7). Áreas radiotransparentes refletindo
um aumento do tecido gorduroso são ge-
ralmente detectáveis nas partes moles. As
falanges podem estar alongadas e alarga-
das. À RM, define-se o aumento difuso do
conteúdo de gordura nas partes moles (Fi-
guras 3 e 4).

A neurofibromatose tipo I é o principal
diagnóstico diferencial da macrodistrofia
lipomatosa(4). Do ponto de vista dos aspec-
tos clínicos, a neurofibromatose difere da
macrodistrofia lipomatosa por ser heredi-
tária, ter associação de manchas cutâneas
café-com-leite, podendo ser bilateral e com
envolvimento de dígitos não contíguos.
Aos exames de imagem, a neurofibroma-
tose não apresenta as radiolucências em
partes moles (tecido adiposo) e apresenta
os neurofibromas, que são detectados como
áreas localizadas nodulares de aumento de
sinal em imagens ponderadas em T2 à RM.
Outros diagnósticos diferenciais de macro-
dactilia incluem a síndrome de Klippel-
Trenaunay-Weber, a hemangiomatose e a
linfangiomatose(1,4).
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