
    
    

    
    

    

    
    
    
      
    
    handchirurgie · mikrochirurgie · plastische chirurgie


    
    
    
      
    
    130130



    

      

  
    	
          
            DE
          
        
	
          EN
        
	
        
          Home
        
      
	
        Products
        	
            
              Journals
            
          
	
            
              Books
            
          
	
            
              Book Series
            
          


        

      
	
        Service
        	
            
              Library Service
            
          


        

      
	
        Help
      
	
        
          Contact
        
      
	
        
          Portal
        
      


  

  
    
    
      
        Handchirurgie · Mikrochirurgie · Plastische Chirurgie
      
    

    

  
    
    
      
        
          Full-text search
        

      

      	Full-text search
	Author Search
	Title Search
	DOI Search
	Metadata Search


    

    
    
    
    
  




  

  
    


  



  	
	
	
	
	
	
        
          Journal
        
        	
                More About This Journal
              
	
                Editorial Board
              
	
                Table of Contents
              
	
                Imprint
              
	
                Media
              


      
	
        
          Authors
        
        	
                Instructions for Authors
              
	
                Submit a Manuscript
              


      
	
          
            Subscription
          
          	
                  Subscription Information & Contacts
                
	
                  Institutional Licensing
                


        
	
        
        
        
          
        
          
            Job Board
            
          
        
          
        
          
        
        	
                Job Opportunities
              


      
	
        
        
        
          
        
          
            PharmaMarket
            
          
        
          
        
          
        
        	
                PharmaMarket
              


      





    	
        
        
        
        
        
        
          
          
            
              Not Logged In
            
             
              Login
            
            
              	
                  
                    
                      
                      
                      
                      
                        Username or e-mail address: 
                        
                      

                      
                        Password:
                        
                      

                      
                        
                      

                      Forgot Access Data?
                      
                        Register Now
                      
                      
                        OpenAthens/Shibboleth Login
                      
                    

                  
                


            

          
        
        

        

      
	
        
        
          Shopping Cart
        
        









        
        
      


  

  
    
      
    

    
    
      
    
    
    
    
    
    
    
    
    
      
        
          
        

      
    
  




      

      

      
        




  



  

  
    
    
      [image: ]
      
    

    
    
      
        
          
          
          
          
            Year (Archive)
            
              
                
                  2010
                

              

              	
                      
                      
                      
                      
                        2024
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2023
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2022
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2021
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2020
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2019
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2018
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2017
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2016
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2015
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2014
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2013
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2012
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2011
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2010
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2009
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2008
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2007
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2006
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2005
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2004
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2003
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2002
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2001
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        2000
                      
                    
	
                      
                      
                      
                      
                        1999
                      
                    


            

          

          
          
          
            Issues
            

          

        


        	
                Table of Contents
              
	
            
              
                Current Issue
              
            
          
	
              
                Free Sample Issue (01/2023)
              
            


      
    

    
    
      

  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  



    
    
    

    

    

    
        
      
        
      
        
      
        
      
        
      
        
      
        
      
        
      
        
      
        
      
    
      
    
      
        
      
    
      
    
      
        
          
            
              Related Books
            

            
              	
                      
                        

                        
                          Chirurgie: Handchirurgie
                        

                      
                    
	
                      
                        

                        
                          Chirurgie: Plastische Chirurgie
                        

                      
                    


            

          

        
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
  

    
  

  
  
  






  
  

  
    

  
  
    
      
      
    
    
      
      
    
  



    


  

    

    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    
      
    

    
    
    

    
      
        
          Subscribe to RSS

          Please copy the URL and add it into your RSS Feed Reader.

          
          https://www.thieme-connect.de/rss/thieme/en/10.1055-s-00000023.xml
        

      

    

    

    

    
      
        [bookmark: saveLink]
      
    

    
      
        
      

      
        
      

      
        
          Share / Bookmark

          Facebook
          X
          Linkedin
          Weibo
        

      

    

    

    

    
      
          
              
          
      
    

    

    

    
      
        
        
          
          
          
        
      
    
  


  
    
      
        
          
            
              Download PDF
            
          
        
      

      
        
          
            
          
        
      

    

  

  

  
  
    
  
  




    
    
Handchir Mikrochir Plast Chir 2010; 42(4): 239-246
DOI: 10.1055/s-0029-1225364

Originalarbeit




© Georg Thieme Verlag KG Stuttgart · New York
Fibrolipohamartom der oberen Extremität: Verlauf über neun Jahre bei sechs Patienten

Fibrolipohamartoma of the Upper Extremity: Treatment Results in Six Patients over Nine YearsC. Hess
                1
              
              [*]
            , M. Guggenheim
                1
              
              [*]
            , A. Schiller
                1
              
            , M. A. Altintas
                2
              
            , P. Giovanoli
                1
              
            , M. Calcagni
                1
              
            

	
[bookmark: A1]
            1Klinik für Wiederherstellungschirurgie, Departement Chirurgie, UniversitätsSpital Zürich, Schweiz
	
[bookmark: A2]
            2Klinik für Plastische, Hand- und Wiederherstellungschirurgie, Medizinische Hochschule Hannover, Deutschland





Further Information


Publication History


        eingereicht: 30.10.2008
      



        akzeptiert: 29.05.2009
      


Publication Date:
03 August 2009 (online)










Also available at[image: ]





	
Abstract

	
Full Text

	
References




 

[image: SFX Search]

 Buy Article Permissions and Reprints



[image: ]


        
Zusammenfassung

        

          
Hintergrund: Das Fibrolipohamartom (FLH) ist eine seltene, gutartige kongenitale Malformation der peripheren Nerven, die hauptsächlich am N. medianus, etwas seltener am N. ulnaris oder an anderen Lokalisationen auftritt. Frühsymptom ist eine initial schmerzlose, langsam größenprogrediente und umschriebene Schwellung, bei Befall auf Höhe Handgelenk oder am Fuß gelegentlich begleitet von einer Makrodaktylie. Obwohl das FLH kongenitalen Ursprungs ist, wird die Diagnose wegen fehlender oder diskreter klinischer Symptome oft erst im frühen Erwachsenenalter aufgrund einer Kompressionsneuropathie gestellt. Der magnetresonanztomografische Befund gilt als pathognomonisch, Biopsien sind nicht nötig. In der Literatur wird das FLH erst seit gut 40 Jahren anhand von Einzelfällen oder kleinen Kollektiven beschrieben. Mittlerweile gilt die Dekompression als Therapie der Wahl, bei Vorhandensein einer Makrodaktylie in Kombination mit längen-, breiten- und achsenkorrigierenden Maßnahmen.


        

          
Ziel der Studie: Die Studie der Langzeitverläufe nach Dekompression bei FLH und somit die Bewertung des empfohlenen Therapiekonzeptes mit reiner Dekompression bei diesem seltenen Krankheitsgeschehen.


        

          
Patienten und Methoden: Von 1994 bis 2004 wurden an unserer Klinik 9 Patienten (8 Frauen, 1 Mann) mit 11 Tumoren vorstellig, das durchschnittliche Patientenalter betrug 38 Jahre (3–62). 2 der 9 Patienten wiesen eine Makrodaktylie auf. Bei 7 Patienten war der N. medianus betroffen, wobei bei einer Patientin beidseitig, bei 5 Patienten der N. ulnaris und bei einer Patientin N. medianus und ulnaris auf der gleichen Seite. Von den 9 Patienten konnten wir 6 klinisch und elektroneurografisch nachkontrollieren, zusätzlich wurde der DASH-Score erhoben. Das Nachkontrollintervall betrug durchschnittlich 9 Jahre (2–23). Bei 5 Patienten wurde eine Dekompression durchgeführt, eine Patientin wurde nicht operiert.


        

          
Ergebnisse: Patienten mit Befall des N. medianus zeigten tendentiell bessere postoperative Resultate nach Dekompression als diejenigen mit Läsion des N. ulnaris, unabhängig von der Lokalisationshöhe. Die Dekompression führte bei allen Patienten zu einer Linderung der Beschwerden; eine maßgeblich günstige Wirkung hinsichtlich Erholung der Motorik, der Hypästhesien und der Kälteempfindlichkeit konnte allerdings nicht nachgewiesen werden.


        

          
Schlussfolgerungen: Bei Vorliegen einer Makrodaktylie muss das FLH in die Differenzialdiagnose miteinbezogen werden. Wir empfehlen die Dekompression, weil diese zur Linderung der Beschwerden führt. Zwischenzeitlich aufgetretene Muskelatrophien, motorische Einschränkungen Sensibilitätsdefizite und die ausgeprägte Kälteempfindlichkeit vermag sie allerdings nicht mehr günstig zu beeinflussen. Von einer Resektion des Tumors ist dringend abzuraten.


      
        
Abstract

        

          
Background: Fibrolipohamartoma (FLH) is a rare, benign congenital malformation of peripheral nerves, mainly the median nerve, less frequently of the ulnar or other nerves. Early symptom is an initially painless, slowly growing and circumscript swelling. Affections at the wrist level or the foot are occasionally accompanied by macrodactyly. Although FLH is a congenital disorder, because of absent or discreet symptoms, the diagnosis is often made in early adulthood only due to a compression neuropathy. Magnetic resonance image findings are pathognomonic, biopsies are not necessary. In the medical literature, FLH has been described for the past forty years only by means of case reports or small case series. Meanwhile, surgical decompression is considered as therapeutic gold standard, in case of an accompanying macrodactyly in combination with corrective procedures for length, breadth and axis.


        

          
Aim of the study: To study long term results after surgical compression of FLH und thus an assessment of this therapeutical concept generally accepted as gold standard in this rare entity.


        

          
Patients and Methods: Between 1994 and 2004 we treated 9 patients (8 women, 1 man) with 11 tumors, average age was 38 years (3–62). 2 of the 9 patients had macrodactyly. In 7 patients, the median nerve was affected, in one patient bilaterally, in 5 patients the ulnar nerve, and in one patient both ipsilateral median and ulnar nerves. Of those 9 patients, we were able to follow up 6 clinically and electroneurographically. In addition, the DASH-score was collected. Average follow-up after initial decompression was 9 years (2–23). We performed surgical decompression in 5 patients, one patient was treated conservatively.


        

          
Results: Patients with affections of the median nerve showed tendentially better results after surgical decompression compared to those with FLH of the ulnar nerve, irrespective of the affected anatomical level. Surgical decompression led to a relief of the symptoms in all patients; an improvement of motor function, hypaesthesia and cold sensitivity, however, could not be demonstrated.


        

          
Conclusion: FLH must be considered in the differential diagnosis of macrodactyly. We recommend surgical decompression, as it leads to relief of the symptoms. It does, however, not have a beneficial effect on already present motor impairments, sensory deficits and cold sensitivity. We strictly advise against tumor resection.
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