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St. Waltl, W. Gmeiner, F. Kainberger, A. Falkenbach

FAMILIÄRE HYPERTROPHISCHE
OSTEOARTHROPATHIE

EINLEITUNG

Wir berichten über einen Patienten
mit einer familiären hypertrophischen
Osteoarthropathie. Von seinen 9
Geschwistern wiesen 3 Schwestern
ebenfalls seit der Kindheit Trommel-
schlegelfinger auf.

ANAMNESE UND BEFUND

Ein 61jähriger Gemeindearbeiter stellt
sich in gutem Allgemeinzustand zur
Rehabilitation nach Kniegelenkersatz-
operation wegen ausgeprägter Gon-
arthrose in der Sonderkrankenanstalt
der Pensionsversicherung in Bad
Ischl vor. Der Patient klagt noch über
bewegungsabhängige Knieschmerzen
und Kraftlosigkeit im linken Bein so-
wie rezidivierende Lumboischialgien.
Ansonsten körperliches Wohlbefinden
außer gelegentlichen Palpitationen.
Adipöser Patient (186 cm, 105 kg).
Kein Gewichtsverlust oder vermehrtes
Schwitzen.

Laut Angaben des Patienten bestehen
die auffälligen Auftreibungen der
Finger und Zehen bereits seit seiner

Kindheit, haben ihm aber niemals
Beschwerden bereitet. Von insgesamt
neun Geschwistern haben drei
Schwestern ebenfalls diese Verdickun-
gen an Fingern und Zehen. Andere
Verwandte mit diesen Veränderungen
sind dem Patienten nicht bekannt.
Der Patient raucht seit dem frühen
Erwachsenenalter täglich etwa 60
Zigaretten.

Bereits inspektorisch fallen sehr große
Hände und Sprunggelenke sowie
breit aufgetriebene Finger und Zehen
unter Betonung der Endglieder auf
(Abb. 1, 2). Im Bereich der Gelenke
keine Entzündungszeichen, kein Er-
guß. Finger- und Zehennägel weisen
keine auffälligen Wölbungen im Sinne
von Uhrglasnägeln auf. Beweglichkeit
und Kraft von Händen und Füßen
sind nicht eingeschränkt, bei der
diesbezüglichen Untersuchung keine
Schmerzangabe. Trotz langjährigem
Nikotinabusus ist auch die Lunge aus-
kultatorisch weitgehend unauffällig,
lediglich eher leises Vesikuläratmen.
Herztöne arrythmisch, im EKG bis-
her nicht bekanntes Vorhofflimmern.
Haut und Schleimhäute ohne patho-
logischen Befund. Keine Makroglos-
sie. Schilddrüse palpatorisch unauf-
fällig. Im Thoraxröntgen eher weiter
Retrosternalraum, ansonsten unauf-

fällig, kein Hinweis auf ein tumoröses
Geschehen. Die abdominelle Sono-
graphie zeigt einen Gallenblasenstein
und eine Nierenzyste, ansonsten kei-
nen pathologischen Befund. BSG
(1. Std.) 8 mm. Erhöhte Blutzucker-
werte bis 222 mg/dl. Blutbild, Leber-
werte, Elektrolyte, T3, T4, TSH sowie
Harnbefund sind unauffällig, PSA im
Normbereich.

RADIOLOGISCHE BESCHREIBUNG

Auf den Aufnahmen der Hände und
Füße (Abb. 3, 4) sind die Weichteile
um die Finger- bzw. Zehenendglieder
als typisch trommelschlegelartig auf-
getrieben zu sehen. Zusätzlich findet
man hier eher selten zu beobachten-
de Veränderungen an den Fingerend-
gliedern in Form einer ossären Hyper-
trophie, verbunden mit rundlichen
erosionsartigen Resorptionen [1]. An
den Metaphysen und teils auch an
den Epiphysen der Unterarmknochen
sind ausgeprägte bis zu 3 cm lange
benigne undulierende Appositionen
als Sonderform einer soliden Periost-
reaktion zu finden [2]. Ursprünglich
durch eine feine nichtmineralisierte
Zone von der Kompakta getrennt,
sind sie hier in ihrem Vollbild mit der

Abbildung 2: Die Verdickungen der Endglieder sind an den Groß-
zehen am ausgeprägtesten.

Abbildung 1: Auffällige Verdickungen im Bereich aller Finger-
endglieder
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Kompakta breit fusioniert und als Folge
einer ossären Wachstumsstimulation
zu interpretieren [3, 4]. Auch einzelne
epiphysäre Appositionen, besonders
an den Ossa metacarpalia II und V
beidseits und an der Basis der End-
phalangen beider Daumen, sind zu
erkennen und typisch für eine primäre

Form der hypertrophischen Osteoar-
thropathie [1]. Besonders prominent
sind diese Appositionen an den Groß-
zehen, links verbunden mit einer
resorptiven Zuspitzung des distalen
Endglieds. Begleitbefunde sind radio-
karpale Knorpeldegenerationen mit
subchondraler Sklerosierung, wohl

eine Folge der deformierten und ver-
breiterten Unterarmknochen, weiters
eine bilaterale Rhizarthrose mit Finger-
polyarthrose sowie eine Hallux-valgus-
Fehlstellung an den Füßen. Es sind
keine Ligamentverkalkungen bzw.
Ossifikationen, auch keine Spongiosa-
sklerose (wie sie bei der primären
Form der hypertrophischen Osteoar-
thropathie vorliegen können) sicht-
bar, ebenso fehlen Erweiterungen der
Gelenkspalten (als Hinweis auf eine
Proliferation des Gelenkknorpels
durch Akromegalie) [5].

DIAGNOSTIK UND
DIFFERENTIALDIAGNOSTIK

Bei im Erwachsenenalter neu auftre-
tenden Trommelschlegelfingern mit
oder ohne Uhrglasnägel ist umgehend
eine umfassende Tumorsuche indiziert.
Es besteht eine häufige Assoziation
mit einem Bronchialkarzinom, an das
auf Grund des langjährigen Nikotin-
abusus selbstverständlich auch bei
dem hier beschriebenen Patienten zu
denken ist. Etwa 90 % der Fälle einer
sekundären hypertrophischen Osteo-
arthropathie sind auf ein Bronchial-
karzinom zurückzuführen [6].

Weitere Erkrankungen, die mit dem
Auftreten einer sekundären hyper-
trophischen Osteoarthropathie in
Verbindung gebracht werden, sind
andere Malignome mit oder ohne
Metastasierung in die Lunge, z. B.
auch gastrointestinale Tumore und
myeloproliferative Erkrankungen,
chronische Lungenerkrankungen und
Herzfehler, vor allem wenn sie mit
einem Rechts-links-Shunt einherge-
hen, sowie in selteneren Fällen Kol-
lagenosen oder Schilddrüsenerkran-
kungen [7]. Auch nach HIV-Infektion
wurden neu aufgetretene Trommel-
schlegelfinger beschrieben [8].

Da die Anamnese des Patienten jedoch
eindeutig auf eine familiäre Form der
Erkrankung hinweist, kann auf eine
Tumorsuche verzichtet werden. Ledig-

Abbildung 3: Röntgenaufnahme beider Hände (siehe Text)

Abbildung 4: Röntgenaufnahme beider Füße (siehe Text)
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lich die im Rahmen des stationären
Aufenthalts regelmäßig durchgeführ-
ten Untersuchungen sowie die Schild-
drüsendiagnostik wurden veranlaßt.
Wegen der erhöhten Blutzuckerwerte
und des Vorhofflimmerns, die bei
diesem Patienten nicht im Zusammen-
hang mit den Veränderungen an
Händen und Füßen stehen, werden
die entsprechenden Behandlungen
begonnen und eine anschließende
internistische Betreuung angeraten.

DISKUSSION

Eine familiäre Form der Trommelschle-
gelfinger ist seit langem bekannt.
Insbesondere bei der familiären hyper-
trophischen Osteoarthropathie wer-
den häufig Hautverdickungen und
dadurch bedingte grobe Gesichtszüge
beschrieben. Die dementsprechende
Diagnose der Pachydermoperiostose
wird in der Regel synonym mit der
Bezeichnung der familiären primären
hypertrophischen Osteoarthropathie
verwendet oder nach den Erstbeschrei-
bern [9] auch als Touraine-Solente-
Golé-Syndrom bezeichnet. Bei dem
hier vorgestellten Patienten waren
keine Hautverdickungen festzustellen.
Trommelschlegelfinger und Periost-
verdickung ohne weitere Zeichen
der Pachydermoperiostose können
als Minimalvariante der hypertrophi-
schen Osteoarthropathie angesehen
werden [10]. Auch die bei 85 % der
Patienten zu erwartende Hyperhy-
drose [11] wurde von dem Patienten
verneint.

Die familiäre hypertrophische Osteo-
arthropathie wird überwiegend bei
männlichen Familienmitgliedern ge-
sehen. In einer Untersuchung japani-
scher Patienten mit Pachydermoperi-
ostosis waren 94,1% Männer [12].
Die hier von unserem Patienten be-
schriebene Häufung bei den weibli-
chen Familienmitgliedern ist unge-
wöhnlich.

Von der primären Form ist die sekun-
däre hypertrophische Osteoarthropa-

thie zu unterscheiden, für die früher
häufiger der Name Pierre-Marie-
Bamberger-Syndrom benutzt wurde.
Eugen von Bamberger [13, 14] und
Pierre Marie [15] hatten am Ende des
19. Jahrhunderts auf den Zusammen-
hang zwischen den bereits bei Hippo-
krates erwähnten Trommelschlegel-
fingern und den chronischen Herz-
und Lungenerkrankungen hingewie-
sen [16, 17].

Trommelschlegelfinger sind häufig
mit Uhrglasnägeln assoziiert. Eine
Vermehrung des Bindegewebes im
Bereich der Fingerbeere und des Na-
gelbettes führt zu einer ausgeprägten
Wölbung des Fingernagels. Der Win-
kel zwischen Nagelwall und Lunula
ist klein oder ganz aufgehoben. Wenn
dieser Winkel weniger als 15° beträgt,
gilt dies als Zeichen eines Uhrglas-
nagels (Schamroth-Test).

Bereits die Inspektion läßt die Trom-
melschlegelfinger sicher erkennen.
Zur objektiven Diagnosestellung wur-
de die Verwendung eines Quotienten
aus der Dicke [18, 19] bzw. dem
Umfang des Fingers in der Höhe des
Nagelbettes und des distalen Inter-
phalangealgelenks vorgeschlagen,
was auch bei der Abgrenzung zur
Heberdenarthrose helfen kann. In
der Praxis erscheinen diese propa-
gierten Maße jedoch auf Grund des
eindeutigen klinischen Bildes ent-
behrlich. Im Röntgen ist eine Periost-
verdickung und in der Szintigraphie
zumeist eine nicht noduläre kortikale
Hyperaktivität sichtbar. Bei einer
szintigraphisch nachgewiesenen
Periostitis der oberen und unteren
Extremitäten ist bei mehr als 60 %
der Patienten mit einem Malignom
als Ursache zu rechnen [20]. Die
typische Lokalisation und Verteilung
der Anreicherungen bei der hypertro-
phischen Osteoarthropathie (kortikaler
Teil der distalen Extremitätenkno-
chen) erlauben in der Regel bereits
szintigraphisch eine Unterscheidung
von Mehrbelegungen auf Grund einer
Metastasierung (Wirbelkörper, Rippen,
Knochenmark der langen Röhren-
knochen).

Wenn sich klinisch die Differential-
diagnose einer Akromegalie nicht
eindeutig ausschließen läßt, sollte
eine Messung des Wachstumshormons
(GH) im Serum veranlaßt werden.
Eine Abgrenzung zur Psoriasisarthritis
ist in der Regel durch die klinische
Untersuchung und die Röntgendia-
gnostik leicht möglich.

Die Genese der hypertrophischen
Osteoarthropathie ist nicht sicher
geklärt. Eine vermehrte Fibroblasten-
proliferation [21], vaskuläre Throm-
benablagerungen mit Freisetzung von
Platelet Derived Growth Factor [22],
Tonusstörungen in der autonomen
Innervation oder immunologische
Mechanismen werden diskutiert
[23]. Hohe Konzentrationen des
Vascular Endothelial Growth Factor
(VEGF) wurden wiederholt beschrie-
ben und eine vermehrte Produktion
im Gewebe eines Bronchialkarzinoms
nachgewiesen [24–26]. Nach opera-
tiver Entfernung des Tumors kann sich
die hypertrophische Osteoarthropa-
thie wieder zurückbilden [27], was
wiederum mit einer Verminderung
des zirkulierenden VEGF einhergeht
[25].

Klinisch bedeutsam ist die Anamne-
se, die zumeist eine Unterscheidung
zwischen der primären Form der
hypertrophischen Osteoarthropathie
mit Beginn im Kindes- oder Jugend-
alter und der sekundären, erst im
Erwachsenenalter auftretenden Form
ermöglicht. Bei der erst im Erwachse-
nenalter neu auftretenden hypertro-
phischen Osteoarthropathie ist eine
umfassende Suche nach einer auslö-
senden Erkrankung obligat, wobei an
erster Stelle nach einem Bronchial-
karzinom zu fahnden ist.
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