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Das LMBB-Syndrom ist eine seltene, autoso-
mal-rezessiv vererbte Erkrankung mit zahlrei-
chen möglichen Komplikationen. Deformatio-
nen der Hände und Füsse mit Syndaktylie und
Polydaktylie sind ein hervorstechendes Merk-
mal dieses Syndroms, dessen Ausprägung al-
lerdings variiert [1]. Neben anderen möglichen
Komplikationen kann eine Nierenbeteiligung
vorliegen: es kann zur Hydronephrose, einge-
schränkter Nierenfunktion gefolgt von renaler
Hypertonie, kommen [2].

Ein 58jähriger Patient wurde vorgestellt wegen
einer Herzinsuffizienz infolge eines Nierenver-
sagens bei langjähriger Hydronephrose. Seine
Hände und Füsse waren auffallend und führten
zur Abklärung der Ätiologie. Der Patient hatte
zwei Nieren rechts mit Hydronephrose, links
fand sich eine Schrumpfniere. In der Familie
waren sämtliche Verwandte väterlicherseits und
die zwei Söhne an LMBB-Syndrom erkrankt.
Weitere Zeichen des Syndroms waren Verände-
rungen der Retina und eine HNO-Pathologie.
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Abbildung 1.
Syn- und Polydaktylie.

Abbildung 2. 
Linke Hand. Weitgehend symmetrische Anomalie mit hirschgeweihartiger
partieller Duplikation von Metacarpale III. Der 3. Strahl (von 6!) artikuliert 
sehr weit proximal mit dem kürzeren, radialseitigen Anteil. Der längere Anteil
des 3. Strahls und das hypoplastische Köpfchen des 4. Strahls artikulieren 
mit einem distal gedoppelten, proximal fusionierten proximalen Phalanxpaar.
Weitere kleinere pathologische Befunde werden ignoriert.
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