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DIAGNOSE IN BEELD

Een vrouw met multipele zwellingen aan de linker

hand

Wietske Rienstra, Bas A.S. Knobben en Paul C. Jutte

osteolyse, cortexdestructie
en periostreactie

os metacarpale V
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matrixvorming
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FIGUUR (a) Linker hand van patiénte met aan de ringvinger en pink 2 bolvormige enchondromen. (b) De rontgenfoto toont uitgebreide osteolyse, cortexdestructie en een

periostreactie in digiti [V en V en van het os metacarpale V. Ook zijn er expansie van de weke delen en extraossale matrixvorming aan de ulnaire zijde van de pols zichtbaar.

CASUS

Een 66-jarige vrouw bezocht de polikliniek Orthopedie
met enkele bolvormige, beenharde, pijnloze zwellingen
aan de linker ringvinger en pink. Deze waren haar hele
leven al aanwezig geweest, maar de laatste jaren waren zij
duidelijk groter worden en gaven zij lichte bewegingsbe-
perkingen van de vingers. Daarnaast waren er multipele
hemangiomen zichtbaar op haar linker voet, rechter hand
en beide polsen en had zij een beenlengteverschil van 5 cm
ten nadele van het linker been. Rontgenologisch onder-
zoek toonde uitgebreide osteolyse en cortexdestructie met
een periostreactie van digiti IV en V en van het os meta-
carpale V (figuur). Ook was er sprake van expansie van de
weke delen en extraossale matrixvorming.
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De combinatie van multipele enchondromen en heman-
giomen is kenmerkend voor het syndroom van Maffucci.
Hoewel maligne degeneratie van enchondromen aan de
hand zelden voorkomt, is hernieuwde groei bij volwasse-
nen sterk verdacht voor maligne ontaarding, aangezien
de groei meestal stopt in de puberteit. Daarom vond bij
patiénte excochleatie plaats van de enchondromen,
gevolgd door etsing van de ontstane holten met fenol en
opvulling hiervan met een calciumfosfaatpreparaat
(kunstbot). Histologisch onderzoek liet een chondrosar-
coom graad 1 zien. Deze afwijking verdient nauwlettende
klinische en radiologische nacontrole, aangezien er bij 2
op de 3 patiénten een lokaal recidief ontstaat.

DIAGNOSE

Syndroom van Maffucci met maligne degeneratie van de
enchondromen.
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