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Fehlbildungen an der Hand sind insgesamt selten. Sie kommen jedoch genügend 
häufig vor, um auch in spezialisierten Zentren der Schweiz regelmässig behandelt 
zu werden. In den letzten Jahren haben Fortschritte im Verständnis der Fehl­
bildungen zu neuen Behandlungsstrategien geführt. Auch ihre Klassifikation wurde 
modernisiert und richtet sich vermehrt nach der Entwicklung der oberen Extremität 
[1]. Ziel dieses Artikels ist es, die häufigsten Handfehlbildungen zu erklären und Be­
handlungsstrategien vorzuschlagen.

Pädiatrische Ringbandstenose

Die Ringbandstenose kommt bei Kindern bei 3/1000 
Geburten überwiegend am Daumen vor [2]. Meist han­
delt es sich, im Unterschied zum Erwachsenen, um eine 
fixierte Flexion und nicht um einen schnappenden 
Finger (Abb. 1). Ein grosser Sehnenknoten – Notta’scher 
Knoten – verhindert das Gleiten der Sehne in den Ring­
bandkanal [3]. Die Ursache dieses Knotens ist wohl ein 
Grössenunterschied zwischen der Daumenbeugesehne 
(Flexor pollicis longus [FPL]) und dem Ringbandkanal 
während des Wachstums. Deshalb wird das Extensions­
defizit auch erst im Alter von zwei bis drei Jahren er­
kannt. Der Begriff «kongenitale Tendovaginitis steno­
sans» ist damit ätiologisch irreführend und sollte wohl 
nicht mehr verwendet werden [4].
Funktionell stellt das isolierte Extensionsdefizit im 
Interphalangeal(IP)-Gelenk dieses Pollex flexus meist 
kein Problem dar, da es zu einer funktionellen Hyper­
extension im Metacarpophalangeal(MCP)-Gelenk mit 
entsprechender Anpassung des Gelenks im Wachstum 
kommt. Die Kinder benutzen ihre Hand fast normal.
Es handelt sich weder um eine Entzündung, noch um 
eine daraus resultierende Stenose.
Davon zu unterscheiden sind Tendovaginitiden an den 
Langfingern. Bei diesen sind andere Fehlbildungen, 
Krankheiten und Infektionen häufiger die Ursache 
eines springenden oder flektierten Fingers als am 
Daumen [4]. 
Es gibt aber auch am Daumen differentialdiagnostisch 
zum Teil schwierig zu erkennende und abzugrenzende 
Fehlbildungen. Eine ist der Pollex abductus: Dieser 
zeichnet sich durch eine Verbindung zwischen Beuge-
und Strecksehne radialseits auf Höhe IP-Gelenk und 

distal aus [5]. Dadurch biegt sich der oft hypoplastische 
Daumen mit zunehmendem Längenwachstum nicht 
nur nach palmar wie beim Pollex flexus, sondern auch 
nach radial und kann wie bei einer Ringbandstenose 
nicht mehr richtig gestreckt werden. 
Kontrahierte Daumendeformitäten («clasped thumb») 
müssen ebenfalls von der pädiatrischen Ringband­
stenose unterschieden werden. Sie zeigen neben der 
Unmöglichkeit der Streckung auch oft eine Verengung 
der ersten Kommissur, eine Hypoplasie des gesamten 
Daumens, Gelenkinstabilitäten, Spastiken und weitere 
Fehlbildungen. Oft kommen diese Fehlbildungen zum 
Beispiel bei Kindern mit einer distalen oder systemi­
schen Arthrogryposis vor, sind bilateral und benötigen 
zusätzliche Korrekturen. Im Unterschied zur häufige­
ren Ringbandstenose ist bei dieser Daumenfehlbil­
dung bereits das MCP-Gelenk gebeugt und es besteht 
nicht nur ein Extensionsdefizit im IP-Gelenk. 

Abbildung 1: Pädiatrische Ringbandstenose (die Publikation 

erfolgt mit dem Einverständnis der Eltern).Thierry Christen
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In den letzten Jahren wurde darüber diskutiert, ob bei 
pädiatrischen Ringbandstenosen am Daumen eine 
chirurgische Therapie überhaupt indiziert ist. Auslöser 
dieser Debatte waren Publikationen in den Jahren 
2008 und 2011 von Dr. Baek aus Südkorea. Er berichtete, 
dass sich nach der Diagnose im Verlauf von fünf Jahren 
ca. 76% der pädiatrischen Ringbandstenosen am Dau­
men ohne Massnahme dauerhaft spontan lösen wür­
den [6, 7]. Der Versuch, diese Resultate durch andere 
Gruppen zu bestätigen, ist bisher nicht gelungen. 
Die operative Längsspaltung des A1-Ringbandes kann 
sowohl perkutan [8] als auch offen [9] erfolgen. Der Ein­
griff ist kurz und komplikationsarm, was wohl der 
Grund für die Häufigkeit der operativen Therapie im 
Vergleich zur konservativen ist. Die perkutane Spal­
tung ist in publizierten Serien dabei genauso sicher 
wie die offene. Ihr Nachteil ist eine längere Lernkurve 
des Chirurgen und somit die Möglichkeit einer eventu­
ell höheren Rezidiv- und Komplikationsrate. Nerven- 
und Sehnenverletzungen kommen in der Literatur 
auch perkutan nur sehr selten vor, sind jedoch theore­
tisch wahrscheinlicher. 

Ulnare Polydaktylie (post-axial)

Die ulnare Polydaktylie ist eine der häufigsten Fehlbil­
dungen insgesamt [10]. Man unterscheidet zwischen 
dem voll ausgebildeten Temtamy-Typ-A-Zusatzfinger  
(Abb. 2) und dem nur mit einem kleinen Stiel zum Rest 
der Hand verbundenen Temtamy-Typ B (Abb. 3) [11]. Ins­
besondere die afrikanische Bevölkerung zeigt diese 
«Anhängsel» häufig (ca. 1/143  Geburten), während sie 
bei kaukasischen Bevölkerungsgruppen zirka zehnmal 
seltener vorkommen und noch seltener bei der asiati­
schen Bevölkerung registriert werden. Im Unterschied 
zu afrikanischen Patienten ist sie bei der kaukasischen 

Bevölkerung auch häufiger mit Syndromen vergesell­
schaftet [12]. Die  ulnare Polydaktylie wird autosomal 
dominant vererbt. 
Früher wurde die milde Form der Typ-B-Fehlbildung 
von den Hebammen, und lange Zeit auch von den 
Chirurgen, durch Abbinden behandelt. Es folgten eine 
Nekrose und das Abfallen des zusätzlichen «Fingers». 
Da diese Anomalien über eine versorgende Arterie und 
einen Nerv verfügen, kam es als Komplikation dieser 
Therapiemethode häufiger zu Blutungen, Infekten, pro­
minenten Narben und Stumpfneuromen. Letztere sind 
an der ulnaren Handkante besonders unangenehm. 
In letzter Zeit hat sich deshalb die chirurgische Amputa­
tion mit Kürzung der Nerven als Therapie durchgesetzt. 
Diese lässt sich in den ersten 6–12 Wochen bei Stielgrös­
sen  <5  mm unter Sedation mit Muttermilch, Milch­
ersatzprodukten oder Saccharose problemlos mit etwas 
Lokalanästhesie durchführen. Eine Nachsorge ist auf­
grund der raschen Heilung in diesem Alter nicht not­
wendig. Die Fehlbildung wird durch dieses Vorgehen 
rasch beseitigt. Die Eltern bestätigen, dass damit auch 
psychologisch sehr geholfen wird. Als Langzeitkompli­
kation kann gelegentlich ein Narbenzug das gerade 
Wachstum stören, was zur Wiedervorstellung führt.
Im Unterschied dazu benötigen Temtamy-Typ-A-Zu­
satzfinger eine formale Rekonstruktion. Wie bei jeder 
formalen Polydaktylie ist hier das Abschneiden und 
Zunähen keine suffiziente Therapie. Vielmehr müssen 
mit den Strukturen des Zusatzfingers die verbleiben­
den Finger soweit verbessert werden, dass anschlies­
send während des Wachstums keine Fehlstellung und 
funktionelle Einbusse entstehen. Auch ist zu berück­
sichtigen, dass nicht immer der ulnare Finger, bei ulna­
rer Polydaktylie, entfernt werden soll. Eine Evaluation 
der vorhandenen Strukturen und eine Auswahl der 
besten sind zwingend notwendig.

Abbildung 2: Ulnare Polydaktylie Typ A (die Publikation  

erfolgt mit dem Einverständnis der Eltern).

Abbildung 3: �Ulnare Polydaktylie Typ B (die Publikation  

erfolgt mit dem Einverständnis der Eltern).
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Kamptodaktylie

Die Kamptodaktylie ist eine Fingerfehlbildung, die in 
der sporadischen Form vor allem die ulnare Handseite 
betrifft. Übersetzt aus dem Griechischen ist die Bedeu­
tung «gebogener Finger». Die betroffenen Finger kön­
nen im proximalen Interphalangeal(PIP)-Gelenk nicht 
ganz gestreckt werden, es kommt zu einer Hyper­
extension im MCP-Gelenk (Abb. 4). Die phänotypische 
Ausprägung ist in der vererbten Form in jeder Genera­
tion unterschiedlich. Der kleine Finger ist am häufigs­
ten und oft bilateral betroffen. Die sporadische Form 
kann im Kleinkindesalter wahrgenommen werden 
oder in der Adoleszenz, weil die Deformität während 
eines Wachstumsschubes zunehmen kann. Die Inzi­
denz wird in der Literatur mit weniger als 1% angege­
ben [13]. Die meisten Patienten sind symptomlos und 
benötigen keinerlei Therapie. 
Davon zu unterscheiden ist die syndromale Kampto­
daktylie. Sie betrifft häufig andere und mehrere Strah­
len als nur den Kleinfinger. Die betroffenen Patienten 
benötigen eventuell eine genetische Beratung.
Die Ätiologie der Fehlbildung ist noch nicht ge­
klärt.  Intraoperativ findet man immer eine zu kurze 
Flexor-digitorum-superficialis(FDS)-Sehne  mit wenig 
Exkursion, subkutane fibrinöse Stränge, aberrante in­
trinsische Muskeln, eingesteifte Gelenke, verkürzte 
Haut und bereits krumm gewachsene Knochen. 
Die Korrekturresultate von Kamptodaktylien sind un­
terschiedlich. Die meisten Autoren empfehlen deshalb, 
möglichst lange auf eine Operation zu verzichten und 
mit Stretching und Schienen über lange Zeit zu therapie­
ren. Erst wenn funktionell oder ästhetisch ein Problem 

vorliegt, wird zu einer Operation geraten. Je nach ur­
sächlicher Gewebeaberration werden verschiedene 
Operationsschritte notwendig, um die betroffenen 
Finger zu begradigen. Da die Ergebnisse nicht befriedi­
gend sind und viele Adhäsionen auftreten können, 
werden die Patienten darauf hingewiesen, dass ein 
leichtes Extensionsdefizit oder eine eingeschränkte 
Beugung persistieren können. Ein frühzeitiges Lösen 
der Weichteile kann nach neuesten Erkenntnissen die 
Gelenkdeformität über die Zeit verbessern [14]. 

Syndaktylie

Syndaktylien, zusammengewachsene Finger, gehören 
mit einer Inzidenz von 1 : 2500 [15] ebenso in die Kate­
gorie der häufigeren seltenen Fehlbildungen der Hand. 
Sie treten bei Knaben doppelt so oft wie bei Mädchen 
auf. Die dritte Zwischenfingerfalte ist am häufigsten 
betroffen.
Meistens handelt es sich um eine sporadische Form; 
familiäre Erbgänge sind jedoch nicht selten. Assoziierte 
Syndrome (Poland, Apert) können ebenso vorkommen. 
Es werden einfache von komplexen und komplizierten 
Syndaktylien unterschieden. Einfache Fehlbildungen 
zeigen dabei nur eine häutige Verbindung verschiede­
nen Ausmasses (Abb. 5). Man spricht von kompletten 
Syndaktylien, wenn sie den ganzen Finger inkusive 
Nagelwall betreffen, und inkompletten Syndaktylien, 
wenn dies nicht der Fall ist. Komplexe Syndaktylien 
verfügen über eine knöcherne Verbindung und kom­
plizierte zusätzlich über eine anormale Anordnung der 
teilweise fusionierten Fingerphalangen. Die Abgren­

Abbildung 5: �Syndaktylie komplett einfach (die Publikation 

erfolgt mit dem Einverständnis der Eltern).

Abbildung 4: Kamptodaktylie Kleinfinger (die Publikation 

erfolgt mit dem Einverständnis der Eltern).
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zung von einfachen Syndaktylien gelingt klinisch mit 
einem Ballottement-Test, während zur Unterschei­
dung von komplexen und komplizierten Fehlbildun­
gen ein Röntgenbild hilft. 
Syndaktylien beeinträchtigen das Längenwachstum 
der Finger je nach betroffener Kommissur in unter­
schiedlichem Ausmass. Je grösser der Längenunter­
schied der betroffenen Finger, desto grösser ist auch die 
potentielle Deformierung der Finger. Besonders eine 
Obliteration der ersten Kommissur führt zu einer Ent­
wicklungsstörung des Greifprozesses. Der Zeitpunkt 
zur Lösung von Syndaktylien, insbesondere für die 
erste und vierte Kommissur, ist am besten in den ers­
ten sechs Lebensmonaten zu wählen, während für die 
Korrektur der zweiten und dritten Kommissur zuge­
wartet werden kann. Es empfiehlt sich eine Operation 
nach dem ersten Lebensjahr, wenn das Anästhesierisiko 
geringer ist, und vor der Entwicklung des feinen Pinzet­
tengriffs im Alter von etwa 18 Monaten [16].
Die Technik der Syndaktylietrennung ist sehr unter­
schiedlich. Es braucht eine Lappenplastik für die Kom­
missur, welche diese als Rampe rekonstruiert, ohne 
eine gerade Narbe zu hinterlassen, damit kein Narben­
rezidiv entsteht. Die Narben entlang der Finger sollen 
aus demselben Grund nicht gerade sein, sondern in 
Zickzacklinien verlaufen. Es verbleibt immer ein Haut­

defekt. Dieser kann durch Hautersatz [17], Vollhaut­
transplantate, aber auch durch spezielle, kommissurale 
Lappendesigns gedeckt werden [18, 19]. Je nach Syn­
daktylie sollte der Operateur das passendste Design 
wählen. So kann zum Beispiel eine transplantatfreie 
Trennung bei einem dunkelhäutigen Kind durch eine 
grössere, transplantatfreie Lappenplastik in der Kom­
missur ein schöneres Resultat ergeben als bei einem 
hellhäutigen Kind, wo die grössere Narbe am Handrü­
cken störender wäre, als die leicht andere Färbung des 
verwendeten Hauttransplantates. 
Bei syndromalen Patienten ist der zum Teil sehr weit 
distal gelegenen Gefässbifurkation besondere Beach­
tung zu schenken und ein angepasstes Lappendesign 
zu wählen. 
Eine Nachsorge bis zum Auswachsen ist notwendig, um 
Narbenkontrakturen frühzeitig zu erkennen, aber 
auch, um bei weiterhin krumm wachsenden Fingern 
mit Osteotomien eingreifen zu können. 
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Das Wichtigste für die Praxis

•	 Kongenitale Handfehlbildungen sind relativ selten, benötigen aber häufig 

die Beurteilung eines Spezialisten. Eine Behandlung ist nicht zwingend, 

oft reicht eine klinische Kontrolle der Entwicklung bis Ende des Wachstums. 

•	 Die pädiatrische Ringbandstenose schnellt selten und ist nie bei Geburt 

vorhanden. Es besteht ein Extensionsdefizit am Interphalangealgelenk 

mit einem Knoten am Metacarpophalangealgelenk. Eine spontane Lösung 

der Kontraktur ist nach einigen Jahren nicht selten, aber eine chirurgische 

Lösung wird oft angeboten.

•	 Besteht ein schnellender Finger, soll eine syndromale Begleiterkrankung 

ausgeschlossen werden. 

•	 Polydaktylien können als reine Anhängsel vorkommen und werden in 

Lokalanästhesie entfernt. Komplexe Strahlduplikaturen benötigen eine 

komplexere Reduktionsplastik.

•	 Die Behandlung der Kamptodaktylie ist initial immer konservativ. Das 

Tragen einer Streckschiene ermöglicht ausser in Extremfällen meist eine 

befriedigende Korrektur oder Verhinderung einer Verschlechterung des 

Befundes.

•	 Die Syndaktylie kann aus einer einfachen häutigen Verbindung bestehen 

oder knöcherne Verbindungen enthalten. Die chirurgische Behandlung 

sollte bei Verbindungen der ersten oder vierten Kommissur frühzeitig er-

folgen aufgrund sonst wegen des Wachstums entstehender Folgedefor-

mitäten.
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