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OSSZEFOGLALAS

A szerzok hdrom fiatalember esetét ismer-
tetik, akiknél a kézujjak orsészeril, fajdalmat-
lan megvastagoddsdt figyelték meg, iziileti
panaszok illetve csontszerkezeti eltérés nél-
kiil. A hdrom beteg kapcsdn dsszefoglaljdk a
pachydermodactylidval foglalkozé eddig ki-
zdilt esetekre jellemzo adatokat.

Kulcsszavak:
pachydermodactylia — benignus
fibromatosis

SUMMARY

Three young males with painless spindle
form thickening of the fingers without joint
complaints or structural alterations of the
bones are reported. A survey of the literature
releting to pachydermodactyly is included.
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pachydermodactyly — benign
fibromatosis

Bazex és munkatarsai 1973-ban irtik le a
pachydermodactyliat, egy fiatalember kap-
csan, akinek mindkét kezén a proximalis in-
terphalangedlis iziiletek interdigitalis felszi-
nén a bér megvastagodott, durva, tdmétt ta-
pintattivd valt (1). Az elmalt 20 év alatt nap-
jainkig kozel hiisz hasonlé esetet ismertettek.
A betegség legfontosabb tulajdonsdga a tipu-
sos lokalizdciéban megjelend, mindig csak
a kéz ujjain kialakul6 jéindulati fibromato-
sis, melynek okaként személyiségzavar,
neurosis, psychosis fenndlldsat (8) illetve
ismétl6dé mikrotraumadk szerepét tételezik
fel (3,9).

Esetismertetés
1. eset
P.Zs.22 éves férfi, csalddi és egyéni anamnézi-
se negativ, Azzal a panasszal kereste fel klinikdn-
kat, hogy gyermekkora 6ta mindkét kezén a I1. 111
IV. és V. ujjak dsszefekvd teriiletén, elsGsorban a
proximalis ujjperceknek megfelelden a bor foko-
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zatosan megvastagodott, egyes teriileteken resze-
16s tapintatd, sziirkéssarga szind, lassan novekvé
borkeményedés alakult ki. Viszketést, fijdalmat
illetve szubjektiv panaszt nem észlelt. Rend-
szeresen nem sportol, hangszeren nem jétszik. Ne-
urosisra utal6 anamnézise negativ.

Starus: mindkét kéz IL. ML 1V. és V. ujjainak
distalis és medialis ujjpercének megfelelen kife-
jezett ldgyrészduzzanat, mely a proximalis inter-
phalangealis iziiletek felszinén a legkifejezettebb.
Az ujjak osszefekvd felszinén forintosnyi, €les
sz8l0, a kornyezetébdl enyhén eldemelkedd, érdes
tapintatd, barndssarga szini hyperkeratotikus terii-
lettel. (klinikai kép)

Szovertani vizsgdlar: (310/1994) A himban
hyperkeratosis, mérsékelt acanthosis, a himréteg-
z0dés megtartott. Az irha kiszélesedett, felszapo-
rodott, szabdlytalan lefutdsd collagén rosthaldza-
tot, kevés sejies elemet, fibroblastot, histiocytakat
tartalmaz (HE, Van Gieson, Alcidn kékfestés). A
biopszia a kézujjak osszefekvd felszinén 1évo,
enyhén eléemelkedd, barndssdrga szin teriiletbl
tortént.

Mindkét kéz ujjairdl késziilt rtg. felvétel csont-



1. dbra

Pachydermodactylia (P. Zs., 22 éves ff.)

szerkezeti eltérést nem mutatott. Rutin laboratéri-
umi vizsgdlatok negativ eredményt adtak, reuma-
faktor negativ volt. Neuroldgiai vizsgdlat negativ
neuroldgiai stdtuszt igazolt.

2. eset

J. S. 14 éves fiatalember, akinek 5-6 éve, hogy
a kézujjakon a proximalis interphalangealis iziile-
tek magassdgdban, fijdalmatlan bérkeményedés
jelentkezett, mely az ujjak orsészerli megvastago-
ddsét idézte eld, iziileti panaszok nélkiil. Néhdny
hete, hogy a kézhdtakon is egy-egy forintosnyi te-
riileten a bor éles sz€ld megkeményedését figyelte
meg, melyre steroid krémet hasznilt, eredményte-
leniil. Csaladjiban hasonlé elviltozds nem fordult
el6. Psychésen rendezett, rendszeresen nem spor-
tol.

Stratus: mindkét kéz IL. IIL. IV. V. ujjai orsé-
szerlien megvastagodtak, a proximalis interpha-
langealis iziiletek magassdgdban éles széld,
enyhén eléemelkedd, sargdsbarna szinii kerato-
sis ldthaté. A kézhditon egy-egy szabdlytalan
alakd fillérnyi-forintosnyi barnds-vords papula
helyezkedik el.

Szévertani vizsgdlat: (939/1994) Hyperke-
ratotikus, acanthotikus hdm alatt a kiszélese-
dett irha, melyben felszaporodott, szabdlyta-
lan lefutdst mutaté collagen rosthdlézat fi-
gyelhetd meg.
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Rtg. felvétel minkét kéz ujjairdl: csontszerkeze-
ti eltérés nem ldthaté. Rutin laborat6riumi vizsgd-
latok, reumafaktor negativ. Neuroldgiai konzilium
eltérést nem igazolt.

3. eset

O. A. 13 éves fil, akinek csalddi és egyéni
anamnézise negativ. Kb. 1-2 éve, hogy mindkét
kézujjakon a boér fdjdalmatlan megvastagoddsat
észleli az interphalangedlis iziiletek magassdga-
ban. Az elviltozds mindkét kézen jelentkezett, s az
ujjak orsé alakiivd vdldsat okozta. Emiatt juvenilis
rheumatoid arthritisre gondoltak, s kivizsgdlds tor-
tént negativ eredménnyel. Rendszeresen kosdrlab-
dazik.

Starus: mindkét kézen az ujjak orsé alakidak, a
proximalis interphalangedlis iziiletek szintjében
éles sz€10, enyhén eléemelkedd, tomott tapintatd,
barndssdrga szinil keratosissal fedett papuldk lat-
hatdk.

Szdvettani vizsgdlat: (67/1995): akanthoti-
kus hdm, melynek felszinén kifejezett vaskos
hyperkeratosis van. A kissé tomegesebb kol-
lagénbdl felépiilé dermis mélyebb rétegében
szabdlyos verejtékmirigy végkamrdk és kive-
zetdcsovek figyelheték meg. Alcidnkék fes-
téssel fokdlis nydkos elfajulds ldthaté a kolla-
gén rostok kozott.




Rtg felvétel mindkét kézujjakrol: koros elvlto-
zést nem igazolt. Rutin laboratériumi vizsgalatok,
reumafaktor negativ. Neuroldgiai konzilium: ne-
gatfv neuroldgiai stituszt irt le.

Megbeszélés

A pachydermodactylia ritka, nem ponto-
san definidlhaté benignus fibromatosis, me-
lyet a kézujjak proximalis interphalangealis
iziilletek magassdgdban kialakuld, orsdszerd,
fajdalmatlan megvastagoddsa jellemez, izii-
leti panaszok €és csontszerkezeti eltérés nél-
kiil (6). Szovettanilag hyperkeratosis mérsé-
kelt acanthosis, illetve egyes esetekben nor-
mdl epidermis alatt szabdlytalan lefutdst mu-
tatd felszaporodott collagen rosthilézat,
ritkdn megszaporodott szamu fibroblastok és
mucin depozitum jellemzi (12).

A korkép lefrdsa Bazextol szarmazik 1973-
ban (1). Azé6ta kozel 20 esetet ismertettek.
Altaldban fiatal férfiak kézujjain észlelik ezt
a benignus fibromatosist, mely az esetek
nagy részében szubjektiv panaszokat nem
okoz és nem tdrsul egyéb szisztémds beteg-
séghez. Draluck és mtsai. (5) irtak le elGszor
nobeteg kapcsan. Bardazzi és mtsai. (2) dltal
kozolt ndbeteg érdekessége, hogy a fibroma-
tosis soliter formaban, azaz csak egy ujj terii-
letén jelent meg, s a tiinetet kifejezett fdjda-
lom kisérte, kordbban csak egy esetben ész-
leltek hasonlét (4). Russo és mtsai. irtdk le
el6szor familidris el6forduldsat, a kozolt ese-
tek érdekessége, hogy két nébeteg, anya és
linya kapcsan diagnosztizaltdk (13). A
pachydermodactyliat altaldban fiatal fel-
nott korban észlelik, de a Lo WL és mtsai.
altal ismertetett forma kongenitélis volt,
mely tuberosus sclerosishoz tarsult (10). A
Reichert és mtsai. dltal kozolt esetben car-
pal tunnel syndroma kapcsén figyelték meg
(12).

A korkép etiologidja nem tisztdzott. Sze-
mélyiségzavar, neurosis, psychosis kapcsdn a
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kezek tordelése okozta mechanikai inger
(11), illetve ismétl6dd mikrotraumdk (rend-
szeres sport, gitdrozds) (3, 9, 15) jitszhatnak
szerepet a tiinetek kialakuldsdban, de leg-
gyakrabban exogen faktor jelenléte nélkiil fi-
gyelhetd meg (4, 5, 6, 7). Tipusos lokalizicio-
ban nem jelent diagnosztikus problémat, de
soliter megjelenésekor gangliontdl, epider-
madlis cystdtdl, idegentest reakcidtdl, tu-
mortol kell eldifferencidlni. Therdpidja
nem megoldott. Soliter formdja esetén int-
rafocalis steroid kezeléstdl jelentds javu-
last irtak le (2).
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