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Pachydermodaktylie

Schwellungen einer oder mehrerer Ge-
lenke sind der Hauptvorstellungsgrund 
von Patienten beim Rheumatologen. Dif-
ferenzialdiagnostisch relevant ist auf der 
einen Seite natürlich die Identifizierung 
von entzündlichen Gelenkerkrankungen, 
die potenziell rasch destruktiv verlaufen 
(„window of opportunity“). Auf der ande-
ren Seite müssen auch harmlose Gelenk-
schwellungen identifiziert und unnötige 
diagnostische und therapeutische Inter-
ventionen vermieden werden.

Kasuistiken

Fall 1

Anamnese.  Ein 22-jähriger Informatik-
student wird vom praktischen Arzt in die 
rheumatologische Ambulanz wegen seit 
über 1 Jahr bestehenden schmerzlosen 
Gelenksschwellungen der rechten Hand 
überwiesen. Es besteht keine Morgenstei-
figkeit, Schmerz, Rötung oder Tempera-
turempfindlichkeit an der rechten Hand. 
Anamnestisch sind keine Symptome ei-
ner rheumatischen Erkrankung erhebbar. 
An Vorerkrankungen bestehen ein Spon-
tanpneumothorax sowie ein Nikotinabu-
sus. Bis zur Vorstellung erfolgte keine Di-
agnostik und Therapie. Eine Zwangsstö-
rung war bei dem Patienten nicht erheb-
bar, allerdings berichtete er über eine täg-
liche vielstündige Computerarbeit mit 
monotoner Belastung der rechten Hand.

Klinischer Befund.  Im Gelenkstatus fan-
den sich 3 geschwollene proximale In-
terphalangeal (PIP)-Gelenke (zweiter 
bis vierter Strahl) der rechten Hand bei 
ansonsten unauffälligem Gelenkstatus 
(. Abb. 1a, b). Die Gelenke imponierten 
weder überwärmt, druckdolent noch in 

ihrer Funktion eingeschränkt. An den la-
teralen Seiten der betroffenen PIP-Gelen-
ke zeigte sich eine Hyperkeratose. Der üb-
rige Status war unauffällig.

Diagnostik.  Im Labor fanden sich kei-
ne erhöhten Entzündungsparameter. 
Rheumafaktor (RF), Anti-CCP-Antikör-
per (ACPA) und antinukleäre Antikörper 
waren allesamt negativ. Die gesamte Blut-
chemie inklusive TSH lieferte unauffälli-
ge Ergebnisse. Im Handröntgen stellten 
sich die knöchernen Anteile der Gelen-
ke regulär dar. Es kam jedoch eine deut-
liche Weichteilschwellung auf Höhe der 
PIP-Gelenke II–IV rechts zur Darstellung 
(. Abb. 1c). In einem MRT der Hand 
mit Kontrastmittelgabe zeigten sich eine 
Haut- und Weichgewebsverdickung um 
die PIP-Gelenke II–IV, jedoch keine Ab-
normitäten in den Gelenken, Bandappa-
raten oder im Knochenmark (. Abb. 1d). 
Auf eine histologische Probengewinnung 
wurde verzichtet.

Fall 2

Anamnese.  Ein 16 Jahre alter Junge, seit 
2 Jahren wegen einer juvenilen idiopa-
thischen Arthritis behandelt, wurde zum 
Ausschluss einer metabolischen Arthro-
pathie vorgestellt. Zweieinhalb Jahre da-
vor hatte er eine Schwellung der PIP-Ge-
lenke der linken und wenig später auch 
der rechten Hand bemerkt. Vom nieder-
gelassenen Rheumatologen wurde eine 
juvenile idiopathische Arthritis (JIA) ver-
mutet, eine Methotrexat-Therapie begon-
nen und bei Wirkungslosigkeit auf Sulfa-
salazin umgestellt. Unter dieser Behand-
lung nahmen die schmerzlosen Schwel-
lungen der rechten Hand zu. Eine MRT-
Untersuchung zeigte eine deutliche Haut-

verdickung über den betroffenen PIP-Ge-
lenken, jedoch keine Gelenkpathologie. 
Es wurde daher eine Hautbiopsie durch-
geführt, histologisch zeigten sich eine 
Hyperkeratose und Akanthose ohne ent-
zündliches Infiltrat. Da es trotz Therapie 
zum Fortschreiten der Schwellungen kam, 
wurde der Patient zur Zweitmeinung vor-
gestellt.

Während des Anamnesegesprächs hielt 
der Patient seine Finger auffällig oft in-
einander verkeilt. Auf Nachfrage berich-
tete der Vater, dass er seinen Sohn ständig 
hinweisen muss, seine Hände nicht anein-
ander zu reiben. In der Vergangenheit hat-
te man bei ihm schon andere neurotische 
Verhaltensformen wie zwanghaftes Beu-
gen und Knacken mit der Halswirbelsäu-
le, Nägelkauen, Beinzittern vor allem in 
Stresssituationen und vielfaches Urinie-
ren vor dem Schlafengehen beobachtet.

Klinischer Befund.  Eine deutliche Weich-
teilschwellung der zweiten bis vierten PIP-
Gelenke beidseits war evident (. Abb. 2a, 
b). Geringgradig war auch das PIP-Ge-
lenk des linken Daumens betroffen. Trotz 
deutlicher Schwellung war kein Druck-
schmerz, Überwärmung oder Erguss fest-
zustellen, und die Funktion aller betroffe-
nen Gelenke war in keiner Weise einge-
schränkt. Es gab keine Anzeichen einer 
Arthritis in anderen Körpergelenken. Die 
beschriebene Hautverdickung war kli-
nisch nachvollziehbar. Der übrige Status 
war unauffällig,

Diagnostik.  Laborchemisch waren BSG 
und CRP normal, Rheumafaktor, ACPA 
und antinukleäre Antikörper negativ. Es 
bestand eine leichte Hypogammaglobuli-
nämie in den IgM- und IgG-Klassen. Die 
Serumchemie inklusive TSH war ansons-
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Abb. 1 9 Pachydermodak-
tylie, Fall 1. a, b 22-jähri-
ger Patient mit Schwellung 
über den PIP-Gelenken  
II–IV rechts. c Ein konven-
tionelles Röntgen beider 
Hände zeigt eine Weich-
teilschwellung über den 
PIP-Gelenken II–IV rechts 
bei normalen knöchernen 
Strukturen. d Ein MRT der 
rechten Hand zeigt über 
den PIP-Gelenken eine 
Weichteilschwellung (Pfei-
le), aber keine Hinweise auf 
eine Pathologie am Gelenk 
selbst (T1-STIR-Sequenz 
mit Kontrastmittel)

Abb. 2 9 Pachydermodak-
tylie, Fall 2. a, b 16-jähriger 
Patient mit Schwellung 
der PIP-Gelenke II–IV. c Ein 
konventionelles Röntgen 
der linken Hand zeigt eine 
Weichteilschwellung über 
den PIP-Gelenken des ers-
ten bis vierten Strahls ohne 
strukturelle Gelenkverän-
derungen
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ten unauffällig. Ein Handröntgen zeigte 
nach 2 Jahren „Krankheitsaktivität“ außer 
einer Weichteilschwellung keine Verände-
rungen. Im MRT der linken Hand zeigte 
sich die Hautverdickung an den PIP-Ge-
lenken, jedoch waren keine entzündlichen 
Gelenkveränderungen nachweisbar.

Diagnose

In Zusammenschau der Befunde haben 
wir bei beiden Patienten die Fingerge-
lenkveränderungen als Pachydermodak-
tylie diagnostiziert.

Therapie und Verlauf

Eine spezifische Therapie erfolgte auf-
grund der Beschwerdefreiheit nicht. Wir 
empfahlen dem zweiten Patienten die Be-
endigung der immunsuppressiven Thera-
pie und eine psychiatrische Behandlung 
der Zwangsstörung. Im Verlauf kam es bei 
beiden Patienten zu keiner Verschlechte-
rung des Zustands.

Diskussion

Das Wort Pachydermodaktylie (PDD) 
setzt sich zusammen aus griechisch 
„pachy“ = dick, lateinisch „dermo“ = Haut 
und griechisch „dactylos“ = Finger. Erst-
mals wurde dieses Krankheitsbild von 
Basex et al. [1] beschrieben. Es handelt 
sich hierbei um eine benigne, asympto-
matische Schwellung des Weichteilgewe-
bes im Bereich der PIP-Gelenke meist des 
zweiten bis vierten Strahls, wobei selten 
auch erster und fünfter Strahl betroffen 
sein können [2]. Die Gelenke selbst sind 
nicht pathologisch verändert. Es sind im-
mer die lateralen Aspekte, nicht jedoch 
die dorsalen oder palmaren Anteile des 
Gelenks betroffen. Die Erkrankung kann 
ein- oder beidseitig auftreten, Letzteres 
ist jedoch häufiger [3]. Die PDD tritt ge-
häuft bei jungen Männern auf, es findet 
sich keine familiäre Häufung. Bisher sind 
in der Literatur etwa 100 Patienten doku-
mentiert.

Die Ursache der PDD ist nicht ganz ge-
klärt, bei etwa einem Drittel der Patien-
ten ist jedoch eine Zwangsstörung er-
hebbar. Die repetitive mechanische Rei-
zung der PIP-Gelenke im Rahmen die-
ser Zwangshandlungen (Hände ineinan-

der verschränken, Fingereiben etc.) wird 
für die Hautverdickung verantwortlich 
gemacht. Die Häufung der PDD bei Ado-
leszenten lässt allerdings auch hormonel-
le Einflüsse vermuten. Andererseits wur-
de die PDD auch bei Fließbandarbeitern 
in der Geflügelindustrie beschrieben [4]. 
Über genetische Prädispositionen ist bis-
her nichts bekannt. Histologisch zeigen 
sich eine Hyperkeratose und Akantho-
se sowie eine Verdickung der Dermis mit 
Kollagenvermehrung. Entzündungsinfil-
trate sind normalerweise nicht zu finden.

Obwohl die PDD oft als Fibromato-
se bezeichnet wird, erfüllt sie die Kri-
terien eigentlich nicht [2]. Die Epider-

mis ist bei Fibromatosen nicht verändert, 
während die Dermis bei der PDD nur ge-
ringe Veränderungen zeigt. Eine ausge-
prägte (Myo-)Fibroblastenproliferation 
oder Kollagenvermehrung ist jedenfalls 
kein typischer histologischer Befund bei 
PDD-Patienten. Die dermale Verdickung 
wird eher als „normale“ Gewebereaktion 
auf repetitive Traumata interpretiert.

Differenzialdiagnostisch könnten rein 
vom klinischen Bild die Veränderungen 
auch mit einer Arthritis vereinbar sein, 
wobei natürlich der fehlende Gelenk-
schmerz und auch die unauffälligen ra-
diologischen und serologischen Befun-
de klar dagegen sprechen. Trotzdem er-

Zusammenfassung · Abstract

Z Rheumatol 2013 · [jvn]:[afp]–[alp]  DOI 10.1007/s00393-012-1118-1
© Springer-Verlag Berlin Heidelberg 2013

R. Kariotis · E. Vrtíková · M. Hapčová · J. Zwerina · T. Dallos

Pachydermodaktylie

Zusammenfassung
Die Differenzialdiagnose von Fingergelenk-
schwellungen ist mannigfaltig. Wir berichten 
über 2 junge Männer, die mit schmerzlosen 
progredienten Schwellungen der proxima-
len Interphalangeal (PIP)-Gelenke rheumato-
logisch vorstellig waren. Labor, bildgebende 
Diagnostik und klinische Untersuchung wa-
ren unauffällig, abgesehen von einer deutli-
chen Hautverdickung über den PIP-Gelenken 
vor allem des zweiten bis vierten Strahls. Die 
histologische Untersuchung einer Hautbiop-
sie über dem PIP-Gelenk zeigte eine Hyper-
keratose und Akanthose ohne entzündliches 
Infiltrat. Wir diagnostizierten daher in bei-
den Fällen eine Pachydermodaktylie. Es han-
delt sich um eine asymptomatische, benigne 
Schwellung des Weichteilgewebes über den 

PIP-Gelenken bei vorzugsweise männlichen 
Jugendlichen. Die Erkrankung ist oft mit me-
chanischem Stress im Rahmen von stereoty-
pen Zwangshandlungen assoziiert, kann je-
doch auch durch monotone Arbeitsabläu-
fe (z. B. Geflügelindustrie) ausgelöst werden. 
Eine spezifische Therapie ist in den meisten 
Fällen nicht erforderlich, in ausgeprägten Fäl-
len kann eine intraläsionale Steroidtherapie 
oder chirurgische Resektion erfolgen. Bei er-
hebbaren repetitiven Traumatisierungen ist 
deren Beendigung die Therapie der Wahl.

Schlüsselwörter
Schmerzlose Gelenkschwellung ·  
Tic-Störung · Fingergelenkschwellung ·  
Steroidtherapie · Traumatisierung

Pachydermodactyly

Abstract
The differential diagnosis of swelling of the 
small finger joints is broad. We report on two 
young men presenting with progressive pain-
less swelling of the proximal interphalange-
al (PIP) joints where the physical examina-
tion was otherwise inconspicuous. Labora-
tory investigations including auto- antibod-
ies were all normal, x-rays and magnetic res-
onance imaging (MRI) revealed no joint pa-
thologies but only increased skin thicken-
ing. Skin biopsy demonstrated hyperkerato-
sis and acanthosis without tissue inflamma-
tion. We thus diagnosed pachydermodacty-
ly in both cases. This rare disease predomi-
nantly affects young males, can affect one or 

both hands and is often associated with me-
chanical stress due to repetitive movements 
in patients with obsessive-compulsive disor-
ders. Occupational exposure by monotonous 
actions (e.g. poultry processing) may also be 
a cause. A specific therapy is unnecessary in 
most cases but may include intralesional ste-
roid administration or surgical resection. Ces-
sation of mechanical stress can significantly 
improve pachydermodactyly.

Keywords
Painless joint swelling · Tic disorders ·  
Finger joint swelling · Steroid therapy ·  
Traumatization
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hielt einer unserer Patienten über einen 
langen Zeitraum eine immunmodulato-
rische Therapie bei Verdacht auf JIA. Die 
PDD wurde auch in Zusammenhang mit 
Dupuytren-Kontrakturen, der tuberösen 
Sklerose, Ehlers-Danlos-Syndrom, As-
perger-Syndrom und anderen beschrie-
ben, wobei die Seltenheit der Erkrankung 
keine finalen Schlüsse über Assoziationen 
zulässt [5, 6, 7, 8].

Die dermatologischen Differenzialdi-
agnosen sind vielfältig (. Infobox 1), die 
meisten können jedoch mit einfachen kli-
nischen Untersuchungen, Skelettrönt-
gen und Laborbefunden ausgeschlossen 
werden. So sind die „knuckle pads“ und 
„pseudo knuckle pads“ vor allem dorsal 
an den betroffenen Gelenken zu finden, 
während die PDD nur die lateralen As-
pekte der PIP-Gelenke betrifft. Schilddrü-
senerkrankungen können klinisch leicht 
erfasst werden, und viele Differenzialdiag-
nosen wie fibröse Tumoren oder gar Sar-
kome treten nicht symmetrisch auf.

Bei erhebbaren mechanischen Trau-
mata ist deren Beendigung die Thera-
pie der Wahl und kann zu einer deutli-
chen Besserung führen [9]. Bei hohem 
Leidensdruck und ausgeprägtem Befund 
wurden intraläsionale Steroidinjektionen 

und chirurgische Resektionen angewandt. 
Die Prognose der PDD ist gut.

Fazit für die Praxis

F	�Die Pachydermodaktylie ist ein äu-
ßerst seltenes und benignes Krank-
heitsbild. 

F	�Im klinischen Alltag sollte vor allem 
bei männlichen Jugendlichen, die ei-
ne asymptomatische Schwellung der 
PIP-Gelenke aufweisen und mögli-
cherweise sogar von sich aus eine re-
zidivierende mechanische Reizung 
der Hände – sei es am Arbeitsplatz 
oder als Form einer Verhaltensstö-
rung – angeben, die Pachydermodak-
tylie in die differenzialdiagnostischen 
Überlegungen mit einbezogen wer-
den.
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Infobox 1 Differenzialdiagnosen 
der Pachydermodaktylie [2]

F	�„Knuckle pads“
F	�„Pseudo knuckle pads“
F	�„Chewing pads“
F	�Degenerative Kollagenplaques an den 

Händen
F	�Juvenile digitale Fibromatose
F	�Progressive noduläre Fibrose der Haut
F	�Schilddrüsenerkrankungen
F	�Akromegalie
F	�Pachydermoperiostose
F	�Bindegewebsnävi
F	�Inflammatorische fibrosierende Erkran-

kungen
F	�„Garrods’s pads“
F	�Akropachydermodaktylie bei Psoriasis
F	�Paraneoplastische Akropachydermodak-

tylie
F	�Spina ventosa
F	�Ostitis cystoides multiplex Jüngling
F	�Kindliche fibröse Tumoren
F	�Thiemann-Erkrankung
F	�Sarkome
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