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Meisje met zwellingen aan de vingers
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Pachydermodactylie (PDD) is een zeldzame en goedaardige vorm van digitale fibromatose waarbij asymptomati-
sche zwellingen optreden rondom de proximale interfalangeale (PIP)-gewrichten van de vingers. In de literatuur
zijn honderdzestig patiénten beschreven. Gezien de zeldzaamheid wordt de aandoening vaak niet goed herkend
en worden de symptomen ten onrechte in verband gebracht met een reumatische aandoening. In dit artikel
beschrijven wij een casus met een typisch klinisch en histologisch beeld.

ZIEKTEGESCHIEDENIS

Een zestienjarig meisje werd door de orthopeed verwezen
naar de polikliniek Dermatologie in verband met sinds zeven
jaar bestaande asymptomatische zwellingen van de PIP-
gewrichten aan beide handen. Vijf jaar eerder was zij voor
dezelfde klacht reeds gezien door de kinderarts, reumatoloog
en orthopeed, waarbij er geen diagnose was gesteld.

De zwellingen zijn geleidelijk ontstaan en persisteren. Er is
geen sprake van rode en/of warme gewrichten of bewegings-
beperking van de vingers. Ook is patiénte niet opvallend
vermoeid en heeft zij geen verminderde kracht in grote spier-
groepen of verminderde sensibiliteit. Opmerkelijk (uit oudere
dossiervoering) is dat zij vanaf de leeftijd van negen jaar haar
handen vaak in elkaar bewoog en wringbewegingen maakte.
Haar verdere voorgeschiedenis is blanco en in de familie komen
geen huid-, auto-immuun- of reumatische ziekten voor.

Bij lichamelijk onderzoek zagen wij aan de rechterhand aan
alle vingers behoudens digitus I huidkleurige tot erythema-
teuze vast-elastische nodi rondom de PIP-gewrichten (figuur 1).
Aan de linkerhand werden identieke afwijkingen gezien ter
hoogte van de PIP-gewrichten van digitus II-IV die bij digitus
[II en IV doorlopen tot de MCP-gewrichten. De voeten, overige
huid en slijmvliezen en capillaroscopie toonden geen
afwijkingen. Beide handen waren verder volledig soepel, de
gewrichten stabiel en pijnvrij en patiénte kon een krachtige
vuist maken.

Voor de differenti€le diagnose werd vijf jaar eerder door de
kinderarts en reumatoloog gedacht aan een genetische afwij-
king, stofwisselingsziekte, reuma of een afwijking van het
bewegingsapparaat. Uitgebreid laboratoriumonderzoek
(waaronder reumafactor) toonde geen bijzonderheden.
Rontgenologisch en echografisch onderzoek van de handen

Figuur 1. (A) De rechterhand toont vast-elastische nodi rondom de PIP-gewrichten van alle vingers behoudens digitus 1 en aan de linkerhand

identieke zwellingen van digitus II-IV, (B) dorsale zijde van de linkerhand, (C) palmaire zijde van de rechterhand.
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toonden geen afwijkingen, behoudens een duidelijke wekede-
lenzwelling (figuur 2). Een MRI van digitus Il en IV van de
linkerhand werd dit jaar verricht in verband met het persisteren
van de klachten. Deze toonde wekedelenzwellingen met
betrokkenheid van de huid en subcutis. Reumatologische en
ossale/tendinogene pathologie werden hiermee uitgesloten.

Vanuit dermatologisch perspectief werd de differentiéle
diagnose door ons uitgebreid met juveniele fibromatose
(waaronder pachydermodactylie), granuloma annulare of een
stapelingsziekte. Er werd een 4 mm huidbiopt genomen van
digitus IV van de linkerhand. Histopathologisch onderzoek
toonde een hyperplastisch verbrede epidermis met hyperkera-
tose. De oppervlakkige en midreticulaire dermis toonden
wanordelijk gelegen en wisselend dikke collageenbundels
waartussen mucine depositie. Dieper in de dermis eveneens
celrijk bindweefsel, deels in bundels gelegen en opvallend
rondom de eccriene ducten gelegen, met invangen van de
eccriene ducten, en met een toegenomen aantal capillairen.
Er werden geen aanwijzingen voor amyloidose gevonden
(figuur 3).

Na clinicopathologische correlatie werd de diagnose pachyder-
modactylie gesteld.

Er werd met ouders en patiénte overlegd over de therapeuti-
sche optie met intralesionale corticosteroiden. Echter gezien
het benigne, asymptomatische, niet-progressieve karakter van
de aandoening werd besloten een expectatief beleid te voeren.

BESCHOUWING

De meeste zwellingen rondom gewrichten bij kinderen zijn
ten gevolge van gewrichtsontstekingen bij reumatologische
aandoeningen. Zeldzame oorzaken, zoals pachydermodactylie,
kunnen daarom voor verwarring zorgen. Pachydermodactylie
(PDD) werd voor het eerst in 1973 beschreven als peri-articu-
laire zwellingen met als voorkeurslocatie de PIP-gewrichten
van de handen. [1] In totaal zijn er tot op heden honderdzestig
patiénten beschreven in de literatuur. De exacte incidentie is
niet bekend.

Figuur 2. Réntgenfoto van beide handen toonde een normaal, symmetrisch

aspect van de osteoarticulaire structuren en wekedelenzwellingen.

De aandoening wordt het meest beschreven bij gezonde
jonge mannen met een gemiddelde leeftijd van veertien jaar,
alhoewel het ook voorkomt bij jonge vrouwen en volwassenen.
[2,3] De etiologie is niet volledig bekend. Overmatige mechani-
sche stimulatie van vingers/huid wordt gesuggereerd als de
belangrijkste oorzaak van de zwellingen. Van alle beschreven
patiénten was er in 43% sprake van overmatige activiteit,
beroepsmatig of een hobby zoals het bespelen van een
muziekinstrument. [1] Mogelijk heeft het veelvuldig wringen
van de handen op kinderleeftijd bij onze patiénte hierbij een
belangrijke rol gespeeld. Gezien de hoge prevalentie onder
mannelijke adolescenten, spelen vermoedelijk ook

hormonale factoren een rol in het ontstaan. Androgenen
kunnen de fibroblastenproliferatie bevorderen; deze kenmer-
ken zijn terug te vinden in de histologie. Toch ontwikkelen
niet alle jonge mannen PDD onder invloed van overmatige
mechanische stimulatie en lijkt een genetische aanleg
essentieel. [1]

Het klinisch beeld bestaat uit pijnloze zwellingen rondom

de PIP-gewrichten van de handen. De tweede en vierde vinger
zijn het meest aangedaan. Vaak beperken de zwellingen zich
tot de mediale en laterale zijde van de gewrichten. Er worden
zelden afwijkingen gezien van de DIP- of MCP-gewrichten,
duimen of tenen. De huid kan ter plaatse van de zwellingen
tekenen vertonen van erytheem, hyperkeratose, lichenificatie
en/of hyperpigmentatie. [4] PDD geeft in principe geen
functiebeperking.

Histopathologisch wordt PDD gekenmerkt door een
hyperplastische epidermis met bovengelegen hyperkeratose
en verdikking van de dermis met irregulair gelegen verdikte
collageenbundels. Dit laatste kenmerk is het gevolg van
proliferatieve fibroblasten met secundair een verhoogde
neerslag van collageen (type Il en V) in de dermis en subcutis.
[5] Mucine depositie tussen collageenvezels kan verhoogd zijn,
alhoewel niet in alle gevallen. Toegenomen capillairen en door
collageen ingevangen eccriene ducten worden eveneens
beschreven. [6]

De diagnose wordt gesteld op basis van het karakteristieke
klinische beeld en (eventueel) histopathologisch onderzoek.
Echter, er wordt in eerste instantie veelal gedacht aan reuma-
tische ziekten (zoals juveniele idiopathische artritis), ossale,
infectieuze of endocrinologische pathologie (zoals acromega-
lie). Veel van deze aandoeningen kunnen met adequaat anam-
nestisch, lichamelijk en beperkt aanvullend onderzoek worden
uitgesloten. De differentiéle diagnose van zwellingen rondom
de gewrichten aan de handen kan op dermatologisch vlak uit-
gebreid worden met: juveniele digitale fibromatose (pachyder-
modactylie, (pseudo)-knuckle pads en het bart-pumphrey-
syndroom), infantiele digitale fibromatose, granuloma
annulare, een stapelingsziekte (zoals mucinose of amyloidose)
of een nodulus rheumaticus. Tot slot kan er gedacht worden
aan enkele zeldzame genetische ziekten, zoals pachydermo-
periostosis (pachydermie, periostosis en clubbed fingers) of

de ziekte van Marie-Bamberger (hereditaire hypertrofische
osteoartropathie).



Figuur 3. Histopathologisch onderzoek toont een hyperplastisch verbrede epidermis met hyperkeratose (A). De oppervlakkige en midreticulaire dermis

tonen wanordelijk gelegen wisselend dikke collageenbundels (B) waartussen mucine depositie. Dieper in de dermis eveneens celrijk bindweefsel, deels

in bundels gelegen en opvallend rondom eccriene ducti gelegen met een toegenomen aantal capillairen (C).

Er is geen goudenstandaardbehandeling voor PDD. Het is een
goedaardige aandoening en de symptomen kunnen na enkele
jaren stabiliseren of zelfs verminderen. Vermindering van me-
chanische stimulatie kan voor stabilisatie of regressie zorgen.
[7,8] Chirurgie speelt geen rol in de behandeling, maar intrale-
sionale corticosteroiden kunnen effectief zijn. [9]

CONCLUSIE

PDD is een zeldzame en benigne vorm van juveniele digitale
fibromatose waarbij asymptomatische zwellingen optreden
rondom de PIP-gewrichten van de vingers. De symptomen
kunnen na enkele jaren spontaan stabiliseren of verminderen,
derhalve zal bij de meeste patiénten het beleid expectatief
zijn.
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SAMENVATTING

Een zestienjarig meisje werd verwezen naar de polikliniek
Dermatologie in verband met sinds zeven jaar bestaande
zwellingen van de PIP-gewrichten van de vingers. Op basis
van het klinisch beeld en histopathologisch onderzoek
stelden wij de diagnose pachydermodactylie (PDD). PDD
is een zeldzame goedaardige vorm van juveniele digitale
fibromatose waarbij asymptomatische zwellingen optreden
rondom de PIP-gewrichten. PDD kan ten onrechte in ver-
band gebracht worden met een reumatische aandoening.
Gezien het benigne karakter heeft een expectatief beleid
meestal de voorkeur.

TREFWOORDEN
digitale fibromatose — pachydermodactylie — PIP-gewricht-
zwelling

SUMMARY

A 16-year-old girl was referred to the dermatology outpa-
tient clinic with PIP-joint swelling of the fingers. Dermato-
logical examination and histology confirmed the diagnosis
of pachydermodactyly (PDD). PDD is a rare benign form of
juvenile digital fibromatosis with asymptomatic swelling of
the PIP joints of the fingers. PDD can be misdiagnosed as
inflammatory arthritis. Because of its benign nature most
patients do not need treatment.
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digital fibromatosis — pachydermodactyly — PIP-joint
swelling
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