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Touraine- Solenté- Gole Syndrom (PACHYDERMOPERIOSTOSE)

* Dy. MOTTAHEDEH PARWINDOKHT

% Dr. PANAHI FIRUZ

Touraine - Solente - Gole - Syndrom oder Pachydermoperio-
stose mit Extremitatenhypertrophie

Diese Krankheit wurde zum ersten Mal im Jahre 1935 durch
Touraine - Solente- Gole beschrieben.

Dieser Syndrom ist sehr selten und haufig mit Osteoarthro-
pathie hypertrophiante (Pierre-Merie-Bamberger) beschrieben
Worden. Sogar manche Autoren denken an gleiche klinische
Symptome dieser beiden Krankheiten. Nach Aussagen einiger
Spezialisten sind diese beiden Syndrome, sowohl nach der
ﬁthimlmgie, 2ls auch nach der Therapie sehr verschieden.
auf der rheumatologischen Abteilung im Dr.Mossadegh Kranke-
nhaus (Emam Khomeyni Medical Centre)ist diese Gelegenhelt
vorgekommen, daB wir zwel solche Patienten aufgenommen
haben, um daran unsere Studien machen zu kénnen.

Finer dieser beiden Falle ist besonders lnteressant,

da er bis jetzt nirgendwo therapeutisch bschrieben

worden ist.

* Dr. Mossadegh Krankenhaus

Emam Xhomeyni Medical Centxr. Facullty of Medicine,
University of Tehran
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Der Patient hatte die Moglichkeit gehabt nach Paris zu
fahren und dort auf der rheumatologischen Abteilung

des Cochin Krankenhauses aufgenommen zu werden.

Dort hat man ihn mit Calcitonin behandelt und den Effekt
dieses Medikamentes nachkontrolliert. Zum ersten Mal

ist die Hoffnung in der Therapie dieser Xrankheit
-gefunden worden. Wir werden zuerst kurze Anamnese dieser
beiden Patienten erwdhnen und hernach die Diskussion

und das Studium aller medizinischer Schriften durchfi-
hren. Wir werden besonders zur differentialdiagnose die
Osteoarthropathie hypertrophiante (Pierre-Marie-Bamberger)
studieren.

Fall I

Anamnese:

Herr F.F., 25 Jahre alt, Student, verheiratet, wurde wegen
VergroBerung der Extremitaten und Hydrarthrosis beider

Kniegelenke auf der rheumatologischen Abteilung des

Dr. Mossadegh Krankenhauses aufgenommen.

Als Xind bemerkte er abnormes Wachstum der Extremitaten.
ﬁies wurde in den letzten 3 Jahren stdrker. Mit 11 Jahren
wurde er wegen Dyspnoe und Husten auf der Lungenabteilung
in Behandlung genommen. (Keine besondere Xrankheit
festgestellt)

Vor & Monaten hatte man einen Synoviakistenoperation des
linken Kniegelenkes bei ihm durchgefihrt.

Er hat 4 Schwestern und 5 Brudex. Der Altere Bruder ist
28 Jahre alt und hat dieselbe KXrankheit.

Klinischer Befund:

Patient wirkt sehr nervos,Allgemein~ und Erndhrungszustand
unauffallig, Haut hyperpigmentiert. Im Bereich der

Stirne fallen scharfeingeschnittene, parallel vexlaufende,
horizontale Stirnfalten und scharfeingeschnittene

derramr e
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Nasolabialfalten auf (Abb. I) Keine typische behaarte
Kopfhaut. Extremitaten sind lang und verdickt, 1hre
Haut fidhlt sich verdickt an.Am Palmar und Plantarflache
ausgeprdgte Hautliniezeichnung mit hyperkreatose (Abb.IT)
Finger und Zehen sind lang und verdickt. Ausgepragte
Trommelschlegelfinger, mehr ausgepragte Trommelschlegel-
zehen und Uhrglaszehen (Abb. III).

Die Reflexe sind bei den oberen Extremitaten normal,bel
den unteren schwach ausldsbar. Patient schwitzt

sehr stark (Zeichen der Vasolabilitat), Herz und Lungen
klinisch unauffillig. Milz und ILeber nicht tastbar,
Blutdruch 140/90.

Laborbefunde:

BSR: 30/60 mm n. W, H&mogleobin 11,4 g %, Erythrocyten
3,71 Mill.,Hamatokrit 30,9 Leukozyten 4900, davon 36%
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Poly, 51% Lymphozyten, 6% Momozyten, 2% Eosinophylen.
LDH 300 mU/ml, SGOT 16 mU/ml, SGPT 1l miJ/ml, Bilirubin
(direkt 0,5 mg%, indirekt o,5 mg %), alkalische Phospha-
tase 42 mU/ml, Blutzuckexy 84 mg % Harnstoff 13 mg %,
Harnsdure 8 mg %,Calcium 9,5 mg %, Phosphor 3,56 mg %,
Chloride 92 m Ege/1l

Natrium 140 m Eqe/L

Urinuntersuchung: Glucose neg., Eiweiss neg.,

Sediment: hyaline

zylinder, 2-3, Erythrozyten, 1-2Z Leukozyten, 1-2 Plat-
tenepithelium Elektrophresediagramm: Gesamteiweiss 6,0
g %, Albuminfraktion €4 %, Alpha-1-Globuline 5 %,Alpha-2-
Globuline 8 %, Betaglobuline 9 %,

Gammaglobuline 14 %, Creatininclerance im Bereich der

Noxrm.

V.D.R.L.: neg. Rheumatoid Arthritis Factor:neg.

Wright Agglutinationtest: negq.

Widal Agglutinationtest: neg.

Thorax RO: alte Infektionsherde in der linken Lugenbasis
Herz: normal groBes Herz

Extremitaten: ExtremitBten sind grdBer als Norm. Finger
und zehen grdsser und dicker als Norm(Abb.IV)und{(Abb.V, VI
Hiftgelenke: die os Femoris beiseits OB. In der Radiogra-
phie bei der Tibia und Fibula (Abb. VI)sieht man unter
dem periost die Reaktionszeichen und eine hyperostosis
Schidel Ro: im Normbereich

Synoviapunktion: 350 Elemente / lmm3

Synoviabiopsie: an manchen Stellen mehrreihige Synoviau-

berdeckung, sonst einreihige,fibrose des Basalmembranes.

Hautbiopsie: Epidermis normal, Dexrm fibrotisch

Hautanhangsel normal.

.................
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Fall IT

27 jahriger Patient klagte seit lgngerer Zeit uber Ver-
dickung unterer Extremitﬁten,Thmraxverfﬂrmung,V&sammtnren_
storung der Extremitdten, hydarthrose der Kniegelenke,
Hyperlaxite der Finger, hypercratismus der Finger,
Pachydermie im Bereich der Kopf~ und Stirnhaut mit chara—
Xteristischen Hautfurchungen, besonders der Stirn und
auch der Hande und FUBe. Die Familienanamnese ergibt im
Hinblick auf die Pachydermoperiostose keine Bsonderheiten.
Patient wurde auf der rheumatologischen Abteilung des

Dr. Mossadegh Krankenhauses aufgenommen.Es wurde die
vermutliche Diagnose:

Pachydermoperiostose gegeben.

Trotzdem wurde der Patient auf eigenen Wunsch nach Paris
geflogen und im Chochin Hospital aufgenommen,

Nach 6-wochigexr Durchuntersuchung wurde unsere Diagnose
bestﬁtigt und uns folgender interessanter Bericht
Zugeschickt,

Txrotzallem, daB diese Krankheit familar auftritt,wWurde
auch die sporadische Form gegeben. Das wird stetoskopisch
bestatigt (Herzrhytmus 96, GerZusch Uber Aa. Carotis,

Aa. Subcalvia, Aa .humerus und-Femoralis und im Bersich
der Herzregion, ebenfalls durch Untersuchung dexr Doppl-
ereffekte,.

Bei dieser Pachydermoperiostose, welche mit einem Herzi-
nsuffizienz mit schnellem Debit begleitet ist, kann

man Herzinsuffizienz mit anderen Grunden wie: B1 Avitami-
nose ablehnen. (hyperpyruvicamie Provokation normal,
negatives Bl Vitamintest) .pagegen ist eine Hyperthyreose
bei diesem Patient gefunden worden.

Das Volum des Schilddrilisenkorpers ist vergroBert.

Aschilles Reflexogramm ist = 200 Millisekunde (Normalwert=

.................
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280-350)

T‘:1 = 8,9 (normal 4-7), 'I‘3 = 2,6 (Normal unter 2,4) |
Oft 1ist Hyperthyreose bei der Osteocarthopathie hypertro-
phiante gefunden worden.

Deshalb haben wir zweiartige Behandlungen durchgefiihrt.

l. Von der seite des Knochens, Pachydermoperiostose:wie

Morbus Paget Physiologisch und Cardiologisch(wie Herzinsuff,

mit schnellem Debit) Ahnichkeit hat, haben wir mit Calci-
tonin 160 Einheit/die durch 2 Monate gegeben.

2. Hyperthyreosebehandlung mit Neomercazol 6 Tabl./die
mit wochentlicher Leukokontrolle (die Leukolyten immer

uber 3000 sein missen).

AuBerdem verordneten wir ihm Varizenstrumpfe.Es trat Xlinisch

und serologisch eine ausgezeichnete Besserung ein.Herzrhyt-

tmus wurde von 96/Min. auf 64/Min, eingestellt,Arterienac-—
hsen wurden in normalen Stellen eingestellt,Dopplerkurve
zeigte sich ganz im Normbereich. Herzdebit wurde normal
Oscillometrischer index, Thermographie und.bimlmgische
Untersuchungen von Calcium{von 250 mg/24h auf 150 mg/24h
abgestiegen), Phosphor, Hydroxprolinurie (von 93 auf

35) und alkalische Phosphatase {(von 45 auf 35) abgestiegen.
Dann haben wir fur kurze Zeit die Behandlung mit
Calcitonin abgesetzt, Die Neomercazol und Avlocardyl
(Propanolol) mit 1/2 Tabl./3xdie wurde fortgesetzt.

Diese B Blocker haben bei der Peripheren GefaBrezeptoren
Antithyreoid und Kontraktionseffekt,

Fur das Blockieren der venSsen Schant in den Knochen

ist nutzlich gewesen Nach der Meinung der Endokrinologisten
muB diese Behandlung eineinhalb Jahre durchgefuhrt

werden, bis Aschilles Reflexogramm und thyreoidhormon

normale Werte erreichen.

3
synovialpunktion: zeigte 100 Element/l mm

ffffff
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Synovial Biopsie: zeigte Synoyialfibrose

Hautbiopsie: eine Elastose Sebacee hyperplasie
Diskussion:

Diese Krankheit ist genetisch, sodaB wir ihre Symptome

in zwei Anamnesen beschrieben haben. AuBer eine Pachyder-

mopachydermit besteht eine periostose,welche ohne Schmer-
zen verlauft, Dieses Zeichen ist differentialdiagnos-
tisch sehr wichtig fur Ostecartherapathie hypertrophiante
Pneumonique (Pierre-Marie-Bamberger), welches sehr
schmerzhaft ist und zu den neoplastischen Syndromen
gehort. Aber manche Zwischenformen dieser beiden Krank-
heiten sind beschrieben worden. Sogar Pierre-Marie-
Bamberger selbst hatte in seiner ersten Anamnesen manche
Falle von Pachydermoperiostose mit Osteocartherapathie
hypertrophiante verwechselt. Wichtig ist, daB bei unserer
zweiten Anamnese in der Behandlung dieser Krankheilt

eine Hoffnung besteht, welche fruher nicht gegeben
werden konnte.

Die Behandlung mit Calcitonin hatte ganz zufriedenstell- T
ende Resultate ergeben, weil physiopathologisch Pachyd-

exrmoperiostose wund Morbus Paget eine Ahnlichkeit besteht

Bei Morbus Paget ist die Calcitonin-Behandlung auBeror-

dentlich wirksam. Systematisch mussen wir bei der Pachy-

dermoperiostose eine hyperthyreose nachwisen und

gleichzeitig behandeln. Bei der Pachydermoperiostose

kSnnen wir wie bei der Morbus Paget eine Cardialinsuffi-

zienz mit schnellem Debit feststellen, welche ebenfalls

von Bedeutung ist.

Differentialdiagnostisch konnen wir eine B, Avitaminose

1

(HyperPyrunicamie, welche gegenteilig der B, Avitaminose

entspricht), nicht finden.
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Cardialinsuff. mit schnellem Debit 1st wegen Pachydermo-

periostose zustande gekommen. Die Behandlung bei dem 2.

Fall ist klinisch und biologisch von Bedeutung gewesen,

well sie eine auBerordentliche Besserung verursacht

hatte. Wir missen in der Klinik diese Behandlung bei den

vollausgebildeten Fallen der Pachydermoperiostose durc-

hfuhren. Dann kdnnen wir bei der Vorstellung mehrerer

Falle einen entscheidenden Weg filir die Behandlung der

Pachydermoperiostose mit Calcitonin finden.

1)

2)

3)

4)

5)

6)
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