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Hypertrophe pulmonale Osteoarthropathie 
(Pierre-Marie-Bamberger-Syndrom) – Fallbericht

K. Olejniczak

  Einleitung

Bereits vor 2500 Jahren hat Hippocrates das Auftreten von 
Trommelschlegelfi ngern beim Menschen erwähnt [1]. Typi-
sche Fingerveränderungen wie Trommelschlegelfi nger (bzw. 
-zehen) und Uhrglasnägel, häufi g gemeinsam mit periostalen 
Proliferationen der langen Röhrenknochen, wurde 1889 durch 
den österreichischen Internisten Eugen von Bamberger [2, 3] 
und 1890 durch den französischen Pierre Marie beschrieben 
[4]. Locke fügte 1915 die typischen Fingerveränderungen zu 
den Erstbeschreibungen hinzu, seitdem wird die Bezeichnung 
„Hypertrophe pulmonale Osteoarthropathie“ (HOA) verwen-
det [5].

Das Vollbild der HOA ist gekennzeichnet durch folgende Tri-
as [6]:
 – Trommelschlegelfi nger (bzw. -zehen) und Uhrglasnägel,
 – Knochen- und Gelenkschmerzen,
 – Proliferative Periostitis.

HOA ist ein Dilemma in der Medizin: Die Diagnose ist relativ 
einfach zu erstellen, während das Management der Behand-
lung extrem schwierig zu gestalten ist, aufgrund der unkla-
ren Pathogenese, der unterschiedlichen Behandlungsmetho-
den und der individuellen Ansprechbarkeit der Patienten auf 
die Therapie [7].

  Pathophysiologie

Die Ätiologie der HOA ist nicht bekannt. Verschiedene Me-
chanismen wurden postuliert, um die Pathophysiologie der 
HOA zu erklären. Diskutiert wurden sowohl neurogene wie 
auch humorale Theorien. Beobachtungen, dass eine Vagoto-
mie zu einer Rückbildung der Symptome führt, postulieren ei-
nen neurogenen Mechanismus. Zyanotische Herzerkrankun-

gen sind ein Modell für die Pathogenese der HOA, da mehr 
als ein Drittel dieser Patienten das Vollbild der HOA zeigen.

Neuere Untersuchungen zeigen, dass Wachstumsfaktoren wie 
„vascular endothelial growth factor“ (VEGF) und „platelet-
derived growth factor“ (PDGF) entscheidende Faktoren in der 
Pathogenese der HOA sind [7, 8].

  Therapie

Therapie des primären Tumors ist die Vorgehensweise der 
ersten Wahl [8, 9]. In Fällen, wo eine primäre Therapie nicht 
möglich ist, oder für Patienten, die sich für „best supportive 
care“ entscheiden, bieten sich mehrere symptomatische Be-
handlungsschemata an. Nguyen und Hojjati führten eine Lite-
raturstudie durch, konnten allerdings – wie der Autor – keine 
randomisierten klinischen Studien zur Sicherheit und Wirk-
samkeit der Therapie der HOA fi nden [7].

Die in therapierefraktären Fällen praktizierte Vagotomie wird 
heute nicht mehr angewendet. Meist sprechen die Beschwer-
den ausgezeichnet auf eine Therapie mit nichtsteroidalen An-
tirheumatika (NSAR) an [7], Bisphosphonate wie Zoledron-
säure und Pamidronat haben sich teilweise als effektiv in der 
Schmerzbehandlung gezeigt [10–12].

  Fallbericht

Onkologische Erstdiagnose
Nichtkleinzelliges Lungenkarzinom (TTF-1-positives Adeno-
karzinom), im rechten Oberlappen, cT2aN1M1b (Leber), Sta-
dium IV. Tumorbiologisches Profi l: KRAS und EGF-Rezep-
tor-Mutationsanalyse: negativ, EMLA-ALK-Inversion: negativ

Nebendiagnosen
 – Paraneoplastisches Pierre-Marie-Bamberger-Syndrom (hy-

pertrophe Osteoarthropathie)
 – Beinschwellung linker Unterschenkel > rechter Unter-

schenkel
 – Nikotinabusus (ca. 50 Packungsjahre)

Eingelangt am 16.02.2016, angenommen am 22.02.2016
Korrespondenzadresse: Dr. Klaus Olejniczak, D-14163 Berlin, Parforceheide 3, 
 E-mail: klausolejniczak@yahoo.de

Kurzfassung: Die Ätiologie der hypertrophen 
pulmonalen Osteoarthropathie (HOA) ist nicht be-
kannt. Die hypertrophen Veränderungen an den 
Knochen, Gelenken und Nägeln postulieren ei-
nen gemeinsamen pathophysiologischen Mecha-
nismus der HOA. HOA ist üblicherweise assozi-
iert mit bösartigen Lungenerkrankungen wie dem 
nichtkleinzelligen Lungenkarzinom. Die Diagno-
se der hypertrophen pulmonalen Osteoarthropa-
thie ist einfach zu stellen, soweit das Vollbild der 
HOA ausgeprägt ist. Wir berichten von einem Fall 
mit eingeschränkter Ausbildung der HOA und ne-
gativer pathologischer klinischer Chemie und Hä-
matologie.

Schlüsselwörter: Hypertrophe pulmonale Os-
teoarthropathie (HOA), Pierre-Marie-Bamberger-
Syndrom, nichtkleinzelliges Lungenkarzinom.

Abstract: Hypertrophic pulmonary osteo-
arthropathy (Pierre Marie-Bamberger syn-
drome) – case study. The etiological back-
ground of hypertrophic pulmonary osteoarthropa-
thy (HOA) is not known. The hypertrophic chang-
es of the bones, joints, and nails that occur in all 
cases of HOA suggest that a common mechanism 
is at the background of disease pathophysiology. 
Hypertrophic pulmonary osteoarthropathy is com-
monly associated with malignancies of the lung, 

especially with non-small cell lung cancer. Hyper-
trophic pulmonary osteoarthropathy is simple to 
diagnose if the full picture of HOA occurs. We de-
scribe a case with incomplete HOA and negative 
pathological clinical chemistry and hematology. 
Tumorboard 2016; 5 (1): 6–8.

Keywords: Hypertrophic pulmonary osteoarthro-
pathy (HOA), Pierre Marie-Bamberger syndrome, 
non-small cell lung cancer.
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Untersuchungen vor Diagnosestellung
24 Monate vor Diagnosestellung: HR-CT-Thorax, klinische 
Chemie und Hämatologie ohne Befund

14 Monate vor Diagnosestellung: Nach Glenoidfraktur, klini-
sche Chemie und Hämatologie ohne Befund

10 Wochen vor Diagnosestellung: Nicht schmerzhafte 
Sprunggelenksschwellungen links > rechts. MRT linker Fuß 
zeigt eine deutlich streng subkutan gelegene Flüssigkeitsimbi-
bierung des Fettgewebes in Höhe des OSG nach peripher zie-
hend. Kein Vollbild der HOA, da fehlende Trommelschlegel-
fi nger (bzw. -zehen) und Uhrglasnägel. Klinische Chemie und 
Hämatologie ohne Befund.

5 Wochen vor Diagnosestellung: Pathologisch: AP 192 U/l, 
CRP 43 mg/l, Leukozyten 13 G/l, Hämoglobin 13,1 g/dl

4 Wochen vor Diagnosestellung: Skelett-Szintigraphie zeig-
te eine vermehrte Stoffwechselaktivität im Bereich der dia-
physären Abschnitte der Röhrenknochen mit Verdacht auf ein 
Pierre-Marie-Bamberger-Syndrom (Abbildung 1).

1 Woche vor Diagnosestellung: HR-CT-Thorax mit Verdacht 
auf primäres Bronchialkarzinom im Bereich des rechten Ober-
lappens dorsobasal im Segment II mit 3,2 × 2,7 cm. Einzelne 
Lymphknoten mediastinal bis 8 mm Größe im Durchmesser 
nicht sicher suspekt (Abbildung 2, 3). Im Bereich der Leber 
mindestens 10 hypodense Läsionen, die größte im Segment VI 
bis 3,7 cm im Durchmesser, hochgradig Metastasen-suspekt. 
Übrige Oberbauchorgane unauffällig. Keine freie Flüssigkeit 
oder freie Luft. Keine ossären Destruktionen nachweisbar.

Diagnosezeitpunkt
CT-gesteuerte Punktion des Lungenherdes S II rechts mit Be-
fund eines nichtkleinzelligen Lungenkarzinoms (TTF-1 posi-
tives Adenokarzinom).

Immunhistochemische Ergebnisse
CK7: positiv
TTF-1: positiv
Mib-1 (Ki-67): deutlich erhöht (20 %)

Molekularpathologische Ergebnisse
KRAS-Mutationsanalyse: negativ
EGF-Rezeptor-Mutationsanalyse: negativ
EML4-ALK-Inversion: in der RT PCR negativ

Pathologische klinische Chemie und Hämatologie: AP 180 
U/l, CRP 43 mg/l, Leukozyten 14 G/l, Hämoglobin 12,1 g/ dl 
mit relativer Neutrophilie von 81 %. Weitere Werte der kli-
nischen Chemie, insbesondere Nieren- und Leberwerte im 
Normbereich. Gerinnung, D-Dimer, TSH im Normbereich. 
Geringe Schwellung der Sprunggelenke.

5 Wochen nach Diagnosestellung: Pathologisch klinische Che-
mie: Glukose /Plasma 352 mg/dl, AP 183 U/l, G-GT 570,0 
U/l, GPT 60,0 U/l, LDH 385 U/l, AST 73,5 mg/dl. Geringe 
Schwellung der Sprunggelenke, ausgeprägte Trommelschle-
gelfi nger (bzw. -zehen) und Uhrglasnägel. Fieber bis 38,5 C.

Medikation, Vorgehen mit „best supportive 
care“:
Ibuprofen 400 mg 1-0-1
Pantoprazol 40 mg 1-0-1
Dexamethason 4 mg 1-0-0

  Zusammenfassung

10 Wochen vor Diagnosestellung konnten in beiden Beinen, 
links ausgeprägter, deutliche ödematöse, nicht schmerzhafte 
Schwellungen diagnostiziert werden. Klinische Chemie und 
Hämatologie ohne Befund. Mittels MRT wurde subkutan eine 
Weichteilschwellung in der Region des oberen Sprunggelen-
kes bestätigt. Bemerkenswert ist, dass weder klinische Che-

Abbildung 1: Ganzkörperszintigraphie nach Injektion von 500 MBq Tc99m-DPD aus 
dorsaler und lateraler Projektion. Periostal und kortikal entlang den Femora und  Tibiae 
sowie im Bereich des Gesichtsschädels, der Scapulae und Claviculae zeigen sich pa-
thologisch erhöhte Knochenstoffwechselaktivitäten.

Abbildung 2: HR-CT-Thorax  mit Verdacht auf primäres Bronchialkarzinom im Bereich 
des rechten Oberlappens dorsobasal im Segment II mit 3,2 x 2,7 cm.

Abbildung 3: Leber mit hypodensen Läsionen, die größte im Segment VI bis 3,7 cm 
im Durchmesser.
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mie noch Hämatologie pathologische Werte zeigten. Das Voll-
bild der HOA wurde erst 5 Wochen nach der Erstdiagnose ge-
stellt.
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