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PROGRAMMA

���� � ����� Ontvangst en inschrijving

���� � ����� Welkomstwoord en opening 
� ������� 
������

���� � ������ BLOK I: Eczemen en contactallergieën 
� �Voorzitters: ������������ ����������� �� ����� �������

���� � ���� � �Introductie eczemen en dermato-allergologie 
� ������������ ����������� �� ����� ��������
�
���� � ������ Handeczeem - recente ontwikkelingen 
� ������ ����� �� ��������� ���������  �

�������������	��� � �

����� ������� �Dupilumab bij adolescenten en kinderen  
– resultaten uit het BioDay-register�  

� ���	� ��������� �� ���� ������		��� �������������	���

����� ������� Allergisch contacteczeem door  5-fluoro-uracil
� ������ ���� ����������� �� ���������

������ ������ �Constitutioneel eczeem gecompliceerd door een  
pijnlijk vesiculeus exantheem

� ���� ������� ����������� �� ���������  

�����
������ �Allergische contactcheilitis veroorzaakt door tin in tandpasta�
� ������� ��� ���������� ����������� �� ���������

����� � ������ KOFFIEPAUZE

����� � ����� � Blok II: Blaarziekten
� �Voorzitters: �����	� �������� ����� ������ �� ������ �����	�

����� � ����� � Introductie Centrum voor Blaarziekten 
� �������� 
������ �� �����	� �������� ������������

����� � ������ What’s new in pemphigus
� ������� 
������� �����������
�
����� � ������ What’s new in pemfigoïd 
� 
���� ������� �������������	��

����� � ������ Een baby met blaren� �    
� ������� ��������� �������������	��

����� � ������ �Toxische epidermale necrolyse: voorkomen is beter  
dan genezen

� ������ ���� ����������� �� ���������

����� � ������ �Een lethale blaarvormende auto-immuunziekte 
� ����	 ��������� ����������� �� ����������

����� � ������ LUNCH

355ste Wetenschappelijke vergadering van de Nederlandse Vereniging voor 
Dermatologie en Venereologie, vrijdag 2 juli 2021, Groningen
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����� � �����  � ALGEMENE LEDENVERGADERING

����� � ������ Blok III: Oncologie
� �Voorzitters: ��ő	� ����� ��������� ������	 �� ������ �������

����� � ����¡� Introductie oncologie 
	� Postoperatief bestralen van irradicaal geëxcideerd  

plaveiselcelcarcinoom 
� ��ő	� ����� �����������

����¡ � ����¢� �Een ‘milde’ vorm van xeroderma pigmentosum
� ��������� 
������ ����������� �� ����������

����¢ � ������ �Geagmineerde Spitz naevi: een zeldzaam fenomeen� �
� ��� ���	������ ����������� �� ���������

����� � ������ Comedogeen van top tot teen�
� ������ ������� ����������� �� ���������

����� � ����¢� �Stadiëring van cutaan plaveiselcelcarcinoom -  
wat bepaalt de prognose?

� ���� ����� �������������	�� 

����¢ � ������ �Gemetastaseerd plaveiselcelcarcinoom na niertransplantatie�  
� ����� ��� ����������� �� ���������

����� � ������ THEEPAUZE

����� � �¢���� Blok IV: Varia
� �Voorzitters� ������ �������� ����� ������� �� �

������� 
������

����� � ������ Erosieve vulvapathologie
� ����� �������� �����������

����� � ������ What’s new in hidradenitis suppurativa?
� ������� ������ ����������� �� ���������

����� � ������ Aangeboren jeuk
� ���� �������� ����������� �� ���������

����� � ����� � Tropische dermatose in Friesland
� ������� ����������������� ����������� �� ���������

����� � ������ Eosinofiele pustuleuze folliculitis
� ���	� �������� �������������	��

����� � �¢���� Een bijzonder slappe huid 
� ������ �������� ����������� �� ���������

�¢��� � �¢���� AFSLUITING 
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THEMA

Epidemiologie
�� ��� ������ ��£������ ������������� ������ ���� ��� �����
	���� ��� ���������� �� �� �������� �����	��� ��� �� 
�������� �������� ����������� ��� ���������� ����⁄ �� �� 
������������������� ���⁄� ¥�ƒ ������� �� �� �������� �����	��� 
���� ��� ����	���� ��� ��������� ���������� �� �� ���� 
��� ����� ��� ���������� ���� �������� �� ��� ����� �� 	���
��� �� ����������� ���� �� ���� ��������� ������ �� ��������� 
������ ������ �� ����� ���������� �� �������� ����������� 
��� ����⁄� �� ������������������� ��� ¡��⁄� ������� ��� ������
��� �������� §¢��¤⁄' ������� ��� �� �������� ���� ��������� 
����������“ ������ ��� � ������� ��������� ��� ��� �����
���� �������� �� ��� ��������� ����� �� ����������� ��� �� 
������ ��� ���� ���������� ������� ��� ��� ��� ��� �������
���� �� ���� ����� �� �� ��������� ���� ���� §�¡��⁄'� ������ ��� 
��	 ��� ������������ ���� §����⁄' ��� ������� ��� ���� ������� 
���������� �� ������ ������ ¥�ƒ ��� ����������� ��� ������ 
��� ���	������ ��������	 ���� �� ����������� �� ������ 
���������������	������ 

Pathogenese
�� ����������� ��� ���������� �� ���������� ����������� 
����	���� �� ���� ��	��� 	����� ������� ���� ���� �� ��������
������� �� ���������� ������� �� �� ������ ������ ���������� 
��� ��� ������������ �� ��� �������� ����������� ��� �����
ë���� ��� ��������� ����������� �� ��������	��� ������ 
��� ���� ��� ��������� ��������� ��� ���������«�� �������� 
����� ����������� ��������� �� 	����	����� �� ��� ��������� 
��������� ��� �����������‹�� �������� §����� �����¡fi�¤fi��' 
�� ��������	��� ��� ������� �������� ����� �� ���� ������
�������� ��� ��� ���������� ���������«�� ��� �������‹�� ��� 
������ �� �� ����������� ��� ��������� ����������� ¥�ƒ �� 
��� ������ ������ ���������� ��� ��� ���� �� �������������� 
������� �� �������� ����‹���� ��� ��������� ���������� ���� 
�� �� ����������� ��� ������������� §�������������� ����'� ���� 
����������� ���� �� ��� ��������� ��������� ��� ������� 
���������«�� ����� �� �������� ������ §����� ������ ���������� 
���������� �� 	������� ��'� ��� ������������� �� ������������ 
¥�ƒ �� ��� ������� ������ ���������� ������� ���������� ��� 
��� ����������� ���� §���'������������ ������������ �������
���� ����� �������� §����' �� ����������������� ��� ���� 

�� �������������� ������� ��� ���� ����‹���� ��� ���������� 
����������� �������������� ���� ��� ��������� ��������� 
���� ��� ����� �����		�� ��� ������������ ��� 	������������ 
����������������� �� ����������������� �� ���������� 
������������ �� ��������������� ��� ��� ��������	�� ��� ��� �����
��������� ��� ��� ������ ������������� ������������� ��� 
��������������� ������ §��'� ������ �������	������ ������� 
¥�ƒ ��������� ���� �� ������ ���� ������� ������������ ���� �� 
�������������� �� �����	���������� ����������� �� �� ������ 
������ 	��	 ��� ���� �� ��������� ��� ������� �������� �� �� 
��������� ��� ����� ����‹���� ��� ������� �����	���������� 
����������� ��� ���� ��� ��������� ��������� ��� �������
����� �� ������� 	�������� §�'� ��������� ��� �¢� ��¢ �� ��¡� �� 
��� ��������� ���������� ����������������� �� ��������	��� 
��� ������� ����� ¥¢ƒ �� ������������� ��� �� ������������ 
������� ���� �� ���� ��������� �������������� ��� ���������� 
��������� ������ �� ��������	� ��������� ��� ���������«�� 
��������� ���	�� �� ������ �������	������ �� ���� ��� �� 
����������� ��� ��� �� ������ ������ ���������� �� �������
��� ��� β��������� � �� ��������	��� §��'��¢ �� ¢¢ ������� ��� 
�������� ���������� ��������� ���������� �� �����	������
����� ����������� ��� ���� ��� ��������	���� ��������� ��� 
β��������� � �� ����¢ �� �������� ��������� �� �� �����	������
����� ����������� �� ������������� ��� ��� ������ ��������� ��� 
��������� ����������� ¥¡ƒ �������	 �������� �� ����������� 
��� �����	���������� ���������� �������	������ ��� ��� 
��� ��� ����	��������� ���� ��� ���������� ������������ 
���	�� �� ������������ �� ���� ��� ��� ���� �� �������������� 
������� ��� ���������� ������������� ������������������ ����
������ ������ �������	 ����� ����������� ��� ��� ��� �� �� 
����������

Behandeling
�� ��� ������ �� ������������� �� ����� �������������� ����
�������� ����������� ���� ������� ��������� ����������� 
�� �� ���	���	 ���	�� �������� ��� �������� ������	� ������ 
���� �� ����������� ��� �� ��	 ������� ������ �� ������ 
�� ����������� ���� ����� ��� ��� �������	� ������� �� 
����������� ������ ���������� �� ��� ����� ����� ��� ������ 
�������� ���� �� ��	 ���������� ������ ��� �������������
�������	����� ���� ����������� ��� ������������ ����� 

Handeczeem - recente ontwikkelingen
L. Loman1, A.N. Voorberg1, M.L.A. Schuttelaar2 

Handeczeem is een veelvoorkomende huidziekte die veel impact kan hebben op de kwaliteit van 
leven. Wat is de huidige stand van zaken op het gebied van epidemiologie en pathogenese, en is er al 
zicht op nieuwe behandelopties?

1.	 Arts-onderzoeker, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
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������ ���� �� ����������� ��� ��������� ���������� �� 
���������� ���������� ��� ����	������ ����������� ��� 
�� ������������������ ��� ���� �� ����� ����� �� ������������� 
���� �� ����������� ��� ����� ��� ������� ��� ��� ������� 
������������ ������������ ���� �� ������������� ��� ��������� 
�� ���������� ��� ����‹���� ��� �� ����� ¥¤ƒ ������ �����
��������� ���������� ������� ��	 ���� ������ ��� ��������� 
��� ���������� ������������� �����	���������� ���������� �� 
���������� ����������� ¥����ƒ �� ��� ������ ����� �� ������
��������� ���� ������������ ��������������������� ������ 
���� �� ������������� ��� ��������� ��� ���������� �������
����� ����� ��������� ������ ����� 	����� §���'�������� 
���������� ��� ����������� ���� ����������� ����������� 
������� ��� �� ��� ���������������������� �� ��������� ��� 
������������ §����'����������� ��� �����		�� �� ��� ���� 
������������������ ���	��� �� ����� �� �������� §��'�� ��� 
��� �� ���¡ ����������������������� ����������� ��������� 
���������� �������� �� ���	 �������������� �����	�� 	���� 
������ ����� ���	���� �������� �������	 ���� �������� 
�� �� ����������� ��� ���������� ��� �������� ��� �� 
flfl� ��	��� ����������������������� ����������� ������������ 
��«��� ��� ��������������� �� ������ ���������� �� ��� �����
��� ������� �� ���� ������ ������ �� ����‹���� ��� ��������� 
���������� ��������� ��� ������������ ��«�� �� ��������� 
§��'fi���� §��' �� �������� ������� �¢⁄ ��� �� ����‹���� ��� 
������������ ��«�� ������ ��⁄ ��� �� ����‹���� ��� ������� 
���� �� ����� ���� ��� ���������� ����� �� ¤ ��	��� ¥��ƒ �� �� 
������� �������� ������ ���� ������������ ��«�� �� ������������
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Samenvatting
De lifetime prevalentie van handeczeem in de algemene 
Nederlandse bevolking is 15%, waarvan 12,9% ooit 
ernstig tot zeer ernstig handeczeem had. De pathogenese 
van handeczeem is nog grotendeels onbekend, al laat het 
transcriptoom van handeczeem mogelijk overlap met dat 
van constitutioneel eczeem zien. Voor het klinische subtype 
hyperkeratotisch handeczeem lijken er aanwijzingen 
in de pathogenese in de richting van psoriasis te zijn. 
Naast dupilumab, richt toekomstig onderzoek zich op de 
effectiviteit van verschillende JAK-remmers op handeczeem.  

Trefwoorden
handeczeem – epidemiologie – pathogenese - behandeling

Summary
The lifetime prevalence of hand eczema in the Dutch general 
population is 15%, of which 12.9% had severe to very 

severe hand eczema ever. The pathogenesis of hand eczema 
remains largely unknown. However, recent transcriptome 
analysis indicate a possible overlap with atopic dermatitis. 
For the clinical subtype of hyperkeratotic hand eczema there 
might be some clues in the pathogenesis in the direction of 
psoriasis. Besides dupilumab, future research focus on the 
efficacy of different JAK inhibitors in hand eczema.
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hand eczema – epidemiology – pathogenesis - treatment
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Dupilumab bij een kind met ernstig 
constitutioneel eczeem:  
effectiviteit versus veiligheid
F.M. Rosenberg1, J.M. Oldhoff2, M. Poelhekken1, G.L.E Romeijn3, R.H.J. Wijdh4,  
I.F.A Bocca-Tjeertes5, M.L.A. Schuttelaar2 
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Dupilumab is de eerste en enige biological die sinds eind 2020 is goedgekeurd voor gebruik bij 
kinderen in de leeftijd van 6-11 jaar met ernstig constitutioneel eczeem (CE) dat onvoldoende 
onder controle is met adequate topicale therapie. Wij presenteren onze ervaring met dupilumab 
bij een kind met ernstig CE en co-morbiditeiten, waarbij het dilemma tussen goede effectiviteit 
en de ontwikkeling van ernstige bijwerkingen wordt uitgelicht. 
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3.	 Verpleegkundig specialist, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
4.	 Oogarts, afdeling Oogheelkunde, Universitair Medisch Centrum Groningen
5.	 Kinderarts en Kinderallergoloog in opleiding, afdeling Kinderlongziekten en kinderallergologie, Universitair Medisch Centrum 
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Tabel 1. Verloop dupilumab behandeling bij een 11-jarige jongen met ernstig constitutioneel eczeem en astma met diverse scores

Figuur 1. Effectiviteit van dupilumab bij een 11-jarige jongen met ernstig constitutioneel eczeem (CE) 
A.  CE voor start dupilumab. B. CE na 16 weken dupilumab gebruik 

EASI = Eczema Area Severity Index (0-72), IGA= Investigator Global Assessment, Numeric Rating Scale = NRS (0-10), Patient Oriented Eczema 
Measure = POEM (0-28), Children’s Dermatology Life Quality Index= CDLQI (0-30), Forced Expiratory Volume in 1 second= FEV1 (%)
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Samenvatting
Een 11-jarige jongen met moeilijk behandelbaar 
constitutioneel eczeem (CE) ondanks adequate topicale 
therapie en ernstige co-morbiditeiten, werd behandeld met 
dupilumab met goed effect op CE en astma. Hij ontwikkelde 
pulmonale klachten en stijgende eosinofilie, die na interval 
verlenging afnamen. Bovendien ontwikkelde hij ernstige 
conjunctivitis met limbitis. De bijwerkingen wogen bij onze 
patiënt niet op tegen de effectiviteit, waardoor dupilumab na 
20 weken werd gestaakt. Het vroegtijdig herkennen van een 
conjunctivitis met limbale betrokkenheid is van belang om 
visuele permanente schade te voorkomen.  

Trefwoorden
dupilumab - constitutioneel eczeem - kinderen - 
conjunctivitis - eosinofilie

Summary
A 11-year-old boy with difficult to treat atopic dermatitis 
(AD) despite adequate topical therapy and severe 

comorbidities, was treated with dupilumab with good effect 
on AD and asthma. He developed pulmonal symptoms and 
rising eosinophilia, which decreased after prolongation of 
the dupilumab interval. Moreover, the patient developed 
severe conjunctivitis with limbitis. The side effects did not 
outweigh the effects of dupilumab. Therefore, dupilumab 
was discontinued at 20 weeks. Early recognition of a 
conjunctivitis with limbal involvement is important to 
prevent permanent visual damage.

Keywords 
dupilumab - atopic dermatitis - children - conjunctivitis - 
eosinophilia
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Allergisch contacteczeem door 
5-fluoro-uracil?
B.J.P.R. Vos1, M.L.A. Schuttelaar2

Efudix® is een veelgebruikt geneesmiddel om (pre)maligne huidafwijkingen te behandelen. Wij beschrij-
ven een patiënte met jeuk, erytheem en forse zwelling van het gelaat na applicatie van Efudix®. Gezien 
de uitgebreidheid van de reactie werd aan een contactallergie voor Efudix® gedacht. De verergerende 
reactie na staken, deed echter vermoeden dat een andere oorzaak over het hoofd werd gezien.

1.	 Dermatoloog in opleiding, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1. A) Fors diffuus erytheem en zwelling gelaat met schilfering na gebruik van Efudix® , Fucidin® zalf en 
vaselinelanettecrème ; B) Erytheem en vesikels op applicatie gebieden 5 dagen na start Efudix®.
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Figuur 2. Epicutane allergietesten met positieve reactie op dag 3. A) Efudix®; 
B) fusidine crème; C) vaselinelanettecrème; D) stearylalcohol; E) cetylalcohol;  
F) cetylstearylalcohol.

Tabel 1. Overzicht resultaten epicutane allergietesten

Testsubstantie Concentratie, vehiculum Dag 3 Dag 7
Efudix®crème  Onverdund ++ +++

1% pet. - -

0.1% pet. - -

5-FU (Fluorouracil Accord®) 5% aqua  - -

1% aqua  - -

0.1% aqua - -

Propyleen glycol 20% pet. - -

Methylparahydroxybenzoaat 3% pet. - -

Propylparahydroxybenzoaat 3% pet. - -

Polysorbaat 80 5% pet. - -

Stearylalcohol 30% pet. ++ ++

Fucidin® zalf Onverdund - -

Fusidinezuur crème Onverdund + +

Butylhydroxytolueen  2% pet. - -

DL Alpha Tocopherol 100% - -

Cetylalcohol 5% pet. + ++

Vaselinelanettecrème FNA  Onverdund +++ ++

Cetylstearylalcohol 20% pet. ++ ++

Wol alcoholen (lanoline) 30% pet. - -

Amerchol L101   50% pet. - -

pet: petrolatum
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Samenvatting
Efudix® wordt veelvuldig toegepast bij (pre)maligne 
huidafwijkingen. Wij beschrijven een patiënte met 
fors erosieve plaques na Efudix® applicatie in het 
gelaat. Na staken hiervan en start van Fucidin® zalf en 
vaselinelanettecrème breidde het huidbeeld zich echter uit 
met diffuus erytheem en oedeem. Epicutane allergietesten 
waren positief voor de wolalcohol fracties stearylalcohol 
en cetylalcohol, aanwezig in alle door haar aangewende 
topicale middelen. Contactallergie voor wolalcohol fracties 
is zeldzaam, inflammatie en erosie bij 5-FU kan potentieel 
leiden tot verhoogde penetratie door de huid en daarmee de 
kans op sensibilisatie. 

Trefwoorden
5-fluoro-uracil - fusidinezuur - contactallergie - 
stearylalcohol - cetylalcohol

Summary
Efudix® is a widely used antimitotic agent used to treat (pre)
malignant skin lesions. We present a patient with intense 
inflammation and erosions after Efudix® application. Efudix® 
was discontinued and Fucidin® ointment and vaselinelanette 
cream were applied but resulted in further deterioration 
with facial erythema and edema. Patch test showed positive 
reactions to stearyl alcohol and cetyl alcohol, both of which 
are vehicle components of all topical preparations used by 
the patient. Contact dermatitis to stearyl alcohol and/or cetyl 
alcohol is rare, inflammation and erosion produced by 5-FU 
may enhance penetration through the skin, increasing the 
risk of sensitization. 

Keywords 
5-fluorouracil - fusidic acid - contact dermatitis - stearyl 
alcohol - cetyl alcohol
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Constitutioneel eczeem  
gecompliceerd door een pijnlijk 
vesiculeus exantheem
N.E. Sieben1,Y.S. Zuidema2, J.M. Oldhoff3
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Een 28-jarige man, bekend met ernstig constitutioneel eczeem, kreeg in twee dagen tijd nieuw 
ontstane, pijnlijke vesikels die hij niet herkende van zijn eczeem. Het begon op de handen, na 
twee dagen breidde dit uit naar de rest van het lichaam. In eerste instantie werd gedacht aan 
eczema herpeticum, maar dat bleek niet het geval.  

1.	 Dermatoloog in opleiding, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Medisch Centrum Leeuwarden
3.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1. Verspreid op het hele lichaam, met opvallende betrokkenheid van de handen en voeten, een erythemateus-livide vesiculeus exantheem met 
op de rug deels hemorragische crustae
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Samenvatting
Een atypische uitgebreide presentatie van hand- voet- en 
mondziekte (HVMZ) veroorzaakt door het coxsackievirus 
A6 (CVA6) in combinatie met constitutioneel eczeem wordt 
beschreven. CVA6 is een zeldzaam gerapporteerde verwekker 
van HVMZ. Dit geeft vaker gegeneraliseerde klachten, met 
name bij beschadigde huid zoals door constitutioneel 
eczeem. CVA6 leidt hiernaast vaker tot HVMZ bij volwassenen 
dan de meer bekendere HVMZ veroorzakers coxsackievirus 
A16 of het enterovirus 71. Het huidbeeld bestaat uit pijnlijke 
erythemateus-livide maculae-papels en vesikels. Frequent is 
er sprake van een uitbraak van HVMZ in de omgeving van de 
patiënt en is het zinvol om hiernaar te informeren. 

Trefwoorden
hand-voet- en mondziekte - constitutioneel eczeem - 
coxsackievirus

Summary
An atypical presentation of hand foot and mouth disease 
(HFMD) caused by the coxsackievirus A6 (CVA6) in 
combination with atopic dermatitis (AD) is described. CVA6 
is a rare causative agent for HFMD. It can cause generalized 
skin symptoms, especially on damaged skin, for example 
with AD. CVA6 related HFMD is more often symptomatic at 
adults than the classic HFMD caused by coxsackievirus A16 
or the enterovirus 71. The skin symptoms include painful 
widespread erythematous maculopapular exanthema with 
vesicles. In most patients there has been exposure to HFMD 
for example by their children.

Keywords 
hand foot and mouth disease - atopic dermatitis - coxsackie 
virus
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Allergische contactcheilitis  
veroorzaakt door tin in tandpasta
C.C.A. van Amerongen1, A. de Groot2, R.J. Volkering1, M.L.A. Schuttelaar3 
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Bespreking
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Bij allergische reacties op tandpasta denkt men meestal aan smaakstoffen. Dat het metaal tin ook 
de oorzaak kan zijn, zal misschien verbazing wekken, maar is mogelijk niet eens zeldzaam.   

1.	 Dermatoloog in opleiding, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog np, Wapserveen
3.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1. Patiënt 1; oedemateus lippenrood met crustae
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Tabel 1. Overzicht plakproef resultaten.

Patiënt 1 Patiënt 2

Plakproefreeks 
Concentratie, 
vehiculum

Dag 3 Dag 7 Dag 3 Dag 7

Metalenreeks

   1e testsessie: Tin  50% pet. + + + ++

   2e testsessie: Tin 50% pet. + ++ nv nv

Parfumreeks

Limoneenhydroperoxide 0.3% pet. nv nv + -

Tandpasta

Sensodyne Rapid Relief 
tandpasta

Onverdund +++ +++ +++ +

50% aqua ++ ++ + +

30% aqua ++ ++ nv nv

10% aqua ++ ++ ? +

5% aqua nv nv - -

3% aqua + + - -

Urtekram Aloe vera 
tandpasta

Onverdund nv nv + +

50% aqua nv nv + +

10% aqua nv nv + +

5% aqua nv nv + +

3% aqua nv nv ? +

Aanvullende stoffen

Tin 30% pet. - - ++ +

10% pet. - - + +

3% pet. - - - -

1% pet. - - - -

Tinoxalaat 1 % pet. ++ ++ ++ ++

Tinchloride 1 % pet. +++ ++ +++ +++

pet. aqua pet. aqua pet. aqua pet. aqua

Tinfluoride 0.5% pet. en aqua ++ + ++ + +++ ? +++ +

0.15% pet. en aqua + - + + ++ + ++ +

0.05% pet. en aqua + - + - ++ - ++ -

0.015% pet. en aqua - - - - ? - + -

Natriumfluoride
0.5-0.15-0.05-
0.015% pet. en aqua

- - - - - - - -

nv: niet verricht; pet: petrolatum
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What’s new in pemphigus?
B. Horváth1, H. Rashid2, J.M. Meijer1, M.C. Bolling1
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Pemphigus omvat een heterogene groep van zeldzame, chronische en potentieel levensbedreigende 
auto-immuun blaarziekten met intra-epitheliale acantholyse veroorzaakt door autoantistoffen gericht tegen 
desmosomale eiwitten, met als gevolg blaarvorming op de huid en slijmvliezen. De twee meest voorko-
mende subtypen zijn pemphigus vulgaris (PV) en pemphigus foliaceus (PF). De verschillende subtypes van 
pemphigus worden onderscheiden op basis van de kliniek, autoantigenen, diagnostiek en comorbiditeiten. 
Wij beschrijven hier de revolutionaire stap van rituximab in de behandeling van pemphigus waarbij de 
behandeldoelen aanzienlijk zijn veranderd. 

1.	 Dermatoloog, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Arts-onderzoeker, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen 

Figuur 1. Het effect van rituximab op pemphigus vulgaris na 24 maan-
den: percentage van patienten met complete remissie zonder therapie. 
(A) rituximab in combinatie met stookuur prednison:  89% (B) prednison 
monotherapie: 34%
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Figuur 2. Behandelalgoritme van rituximab bij pemphigus gebaseerd op de Europese richtlijn [2] 

1 Dit kan al eventueel  worden opgestart in de tweede lijn 
2 Indien rituximab niet beschikbaar is of bij contra-indicatie
3 Bij milde pemphigus vulgaris of pemphigus foliaceus
4 Bij matig tot ernstige pemphigus vulgaris of pemphigus foliaceus
5 Azathioprine 1-2.5 mg/kg/dag of mycofenolaat mofetil 2g/dag  of mycofenolzuur 1440mg/dag 
6 Bij baseline
7 Bij matig tot ernstige pemphigus vulgaris of pemphigus foliaceus
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Samenvatting
Het anti-CD20 monoklonaal antilichaam rituximab is een 
revolutie in de behandeling van pemphigus, een zeldzaam 
en chronisch recidiverende auto-immuun blaarziekte. 
Met rituximab werd complete remissie zonder medicatie 
een haalbaar doel. Gebaseerd op recent onderzoek werd 
rituximab geregistreerd voor pemphigus vulgaris. De 
behandeling is niet alleen veilig en effectief maar verbetert 
ook de kwaliteit van leven en vermindert de behandellast. 
Ondanks het gebrek aan data in pemphigus lijkt de 
behandeling met rituximab in reumapatiënten een verhoogd 
risico te hebben op een ernstigere beloop van COVID-19. 
Er zijn nog geen data over de effectiviteit van COVID-
19-vaccinaties in pemphigus patiënten  behandeld met 
rituximab. 

Trefwoorden
auto-immuun blaarziekte – pemphigus - rituximab

Summary
The anti-CD20 monoclonal antibody rituximab is a revolution 
in the treatment of pemphigus, a rare and chronic relapsing 
autoimmune blistering disease. Complete remission off-
therapy became an attainable goal with rituximab. Based 
on latest research, rituximab was approved for pemphigus 
vulgaris. Rituximab is not only safe and effective, but also 
improves the quality of life and reduces the treatment 

burden. Despite the lack of data in pemphigus, rituximab 
treatment in patients with rheumatic diseases may cause 
an increased risk for a sever course of COVID-19. There is 
no data on the effectiveness of COVID-19 vaccinations in 
pemphigus patients treated with rituximab. 

Keywords 
autoimmune blistering disease – pemphigus - rituximab
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(Consultaties), Regeneron (Consultaties) en Sanofi 
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What’s new in pemfigoïd?
H. Rashid1, B. Horváth2, M.C. Bolling2, J.M. Meijer2

Nonbulleus en bulleus pemfigoïd
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Nieuwe richtlijn voor slijmvliespemfigoïd 
������������������� §���' �� �� ����	��������� ���� ���� 
��������� ��� ����������� ���������������		������� ¥�ƒ 
������ ��������� ��� �����		��� ��� ����������	 �� �������� 
������ ������ ��� ��� �����		���� ��� ��� ������ �����������
�������� ��������� ���� ���� ����������� ���� �� ����� ��� ��� 
���� ����������� ������ �����	� ������ �������� �� ����
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Pemfigoïd is een heterogene groep van chronische subepidermale auto-immuun blaarziekten en wordt 
gekenmerkt door circulerende autoantistoffen gericht tegen eiwitten in het hemidesmosoom in de epider-
male basaalmembraanzone (BMZ). Verschillende subtypen worden onderscheiden binnen deze groep, onder 
andere bulleus pemfigoïd (BP), nonbulleus pemfigoïd (NBP) en slijmvliespemfigoïd (MMP). Dit artikel geeft 
een overzicht van nieuwe ontwikkelingen met betrekking tot NBP, de nieuwe richtlijn van MMP en van pem-
figoïd als gevolg van glucoseverlagende DPP4-remmers en immunotherapie (immune-checkpoint remmers). 

1.	 Arts-onderzoeker, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Tabel 1. Overzicht van huidige klinische trials in pemfigoïd 

Interventie Eigenschappen ClinicalTrials.gov  
Identifier

Rituximab Anti-CD 20 NCT002863253

Rituximab (Mabthera) Anti-CD 20 NCT005256163

Rituximab i.c.m.  
Omalizumab

Anti-CD 20
Anti-IgE

NCT041281761

Omalizumab
Prednison

Anti-IgE
NCT004720303

Benralizumab
Placebo

Anti-IL-5-receptor
NCT046127902

Mepolizumab 
Placebo

Anti-IL-5
NCT017057953

Dupilumab
Placebo
Orale corticosteroïden

Anti-IL-4/IL-13
NCT042065532

Ustekinumab Anti-IL-12/IL-23 NCT041179322

Ixekizumab Anti-IL-17A NCT030995383

Tildrakizumab Anti-IL-23  NCT044652921

Avdoralimab Anti-C5aR1 NCT045639232

rVA576 (Coversin) Anti-C5 & LTB4 NCT040357333

Bertilimumab Anti-eotaxin-1 NCT022261463

AKST4290
Mometasonfuroaat 
Placebo

Anti-CCR3  
(eotaxin receptor) NCT044992352

NPB-01
Placebo

Intraveneus immunoglobuline NCT014085503

NCT008098223

1 Nog geen werving; 2 Werving; 3 Voltooid
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Figuur 1. Desquamatieve gingivitis bij een patiënt met slijmvliespemfigoïd. 
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Samenvatting
De verschillende pemfigoïd subtypen laten zowel overeenkomsten 
als verschillen zien in etiologie, kliniek, diagnostiek en 
behandeling. Pemfigoïd kan veroorzaakt worden door 
nieuw geïntroduceerde medicijnen, zoals DPP4-remmers en 
immunotherapie. Nonbulleus pemfigoïd leidt vaak tot een 
diagnostische vertraging door de afwezigheid van blaren. Nieuwe 
diagnostische criteria zijn voorgesteld voor bulleus en nonbulleus 
pemfigoïd op basis van kliniek, directe immuunfluorescentie 
én serologisch onderzoek. Voor het stellen van de diagnose 
slijmvliespemfigoïd zijn vaak zowel biopten van mucosa als huid 
bijdragend. De behandeling van pemfigoïd kan variëren van lokale 
corticosteroïden tot systemische immunosuppressiva, waarbij 
huidige klinische studies zich voornamelijk richten op biologicals. 

Trefwoorden
auto-immuun blaarziekte - bulleus pemfigoïd - nonbulleus 
pemfigoïd – slijmvliespemfigoïd - immuuntherapie -  
DPP4 remmers

Summary
The different subtypes in pemphigoid show both similarities and 
differences in etiology, clinical presentation, diagnostics and 
treatment. Pemphigoid can be triggered by new drugs, such as 
DPP4 inhibitors and immunotherapy. Nonbullous pemphigoid 
often leads to a diagnostic delay due to absence of blisters. 
New diagnostic criteria have been proposed for bullous and 
nonbullous pemphigoid based on clinical presentation, direct 
immunofluorescence microscopy and serology. Both mucosal 

and skin biopsies are helpful in diagnosing mucous membrane 
pemphigoid. The treatment of pemphigoid may vary from local 
corticosteroids to systemic immunosuppressive therapy. Current  
clinical trials are mainly focused on biologicals.

Keywords 
autoimmune bullous disease - bullous pemphigoid - nonbullous 
pemphigoid - mucous membrane pemphigoid - immunotherapy 
- DPP-4 inhibitors
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Een baby met blaren
R. Baardman1, J.C. Duipmans2, M.C. Bolling3
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Er kunnen verschillende oorzaken ten grondslag liggen aan blaarvorming bij een baby. Hier beschrij-
ven we twee neonaten met mechanische huidfragiliteit en initieel milde blaarvorming en nagel
afwijkingen, hetgeen helaas bleek te berusten op een ernstige vroeg letale vorm van de erfelijke 
blaarziekte epidermolysis bullosa (EB). Deze casus tonen dat de uitgebreidheid van de blaren niet 
altijd voorspellend is voor de prognose.

1.	 Arts-onderzoeker, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen.
2.	 Verpleegkundig specialist, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen.
3.	 Dermatoloog, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen..

Figuur 1. Klinische kenmerken en moleculaire afwijkingen bij aanvullend onder-
zoek bij beide neonaten met JEB-severe. (A) Op de nates een pral gespannen 
bulla en erosies, met granulerende wondbodem en gele crustae. (B) Uitgebreide 
erosies op de buik met een slappe bulla, blaardak nog aanwezig. (C) Periunguaal 
erytheem, hypergranulatie, iets gele nagels, crustae en distale onycholyse. (D) 
Intra-orale erosies van de gingiva. Aanvullend onderzoek middels IF toont een 
junctionele splijting (*) met volledige afwezigheid van laminine-332 bij beide 
neonaten (F) ten opzichte van controle (E).
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Samenvatting
Junctionele epidermolysis bullosa severe (JEB-severe, 
voorheen Herlitz) is een ernstige, vroeg letale vorm van de 
erfelijke blaarziekte epidermolysis bullosa (EB), met een 
gemiddelde levensverwachting van vier tot vijf maanden. 
Opvallend genoeg is de blaarvorming bij JEB-severe in de 
eerste weken juist zeer mild en wordt in eerste instantie 
vaak een relatief onschuldige oorzaak van blaarvorming 
vermoed, zoals frictie of impetigo (bullosa). De diagnose 
kan snel worden gesteld met een snap-frozen huidbiopt 
voor immuunfluorescentie op aanwezigheid van het 
eiwit laminine-332 (afwezig bij JEB-severe). In dit artikel 
beschrijven we twee neonaten met milde blaarvorming 
vanaf de geboorte en (kenmerkende) nagelafwijkingen, 
hetgeen helaas bleek te berusten op JEB-severe. Beide baby’s 
overleden rond de leeftijd van drie maanden. Een snelle 
en adequate diagnose is belangrijk voor bepaling van de 
prognose en het maken van keuzes rondom het al dan niet 
inzetten van additionele interventies, in samenspraak met de 
ouders. 

Trefwoorden
blaarziekte - (junctionele) epidermolysis bullosa – 
genodermatosen – Herlitz - neonaat 

Summary
Junctional epidermolysis bullosa severe (JEB-severe, 
formerly Herlitz) is a severe and early lethal type of the 
hereditary blistering disease epidermolysis bullosa (EB), 
with an average life expectancy of for to five months. 
Remarkably, in the first few weeks the blister formation 
is mild, and often relatively harmless causes of blistering 
are suspected, such as friction or impetigo (bullosa). The 
diagnosis is rapidly made with a snap-frozen skin biopsy 
for immunofluorescence microscopy to detect a potential 
deficiency of the protein laminin-332 (absent in JEB-
severe). In this report we describe two neonates with mild 
blistering since birth and (characteristic) nail abnormalities, 
which unfortunately turned out to be JEB-severe. Both 
babies died around the age of three months. A quick and 
adequate diagnosis is essential for the prognosis and making 
choices whether or not to use additional interventions, in 
consultation with the parents. 

Keywords 
blistering disease - (junctional) epidermolysis bullosa – 
genodermatoses – Herlitz - newborn
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Toxische epidermale necrolyse: 
voorkomen is beter dan genezen
M. Vos1, M.C. Bolling2, B. Horváth2

Toxische epidermale necrolyse (TEN) is een zeldzame, levensbedreigende, meestal geneesmiddel-geïndu-
ceerde aandoening gekenmerkt door ernstige huid- en slijmvliesloslating met systemische betrokkenheid. 
In dit artikel beschrijven wij een patiënt met TEN veroorzaakt door carbamazepine, die mogelijk te voorko-
men was als rekening was gehouden met de afkomst van patiënt en er gescreend was op HLA-type. 

1.	 Dermatoloog in opleiding, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1. Deels erosieve orale mucosae met buccaal wit beslag en op de lippen hemorragische crustae. Op de 
onderste extremiteit atypische targetoïde vlakke plaques met centraal bullae. Gegeneraliseerd over de romp 
een dusky erytheem met pral gespannen vesikels en bullae. 
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Figuur 2. huidbiopt (bovenbeen, laesionaal): de epidermis toont op meerdere niveaus aanwezigheid van necro-
tische keratinocyten, zonder volledige transepidermale necrose. Er is sprake van een grensvlakontsteking met 
lymfocyten. Rond de oppervlakkige vaatplexus een minimaal lymfocytair infiltraat zonder eosinofiele granu-
locyten. In de diepe dermis geen afwijkingen. Zwarte cirkels: necrotische keratinocyten;  
zwarte pijlen: aantasting grensvlak. 

HE-coupe, vergroting 40x.
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Samenvatting
Toxische epidermale necrolyse (TEN) is een zeldzame, maar 
ernstige bijwerking van carbamazepinegebruik. Het risico 
op TEN bij gebruik van carbamazepine is verhoogd bij HLA-
B*1502-dragerschap. Screenen op HLA-B*1502-dragerschap 
bij personen van Zuidoost-Aziatische afkomst, en bij 
dragerschap carbamazepine mijden, is bewezen effectief 
in het voorkomen van TEN. Hoewel screenen op HLA-
dragerschap in Nederland niet gangbaar is voor het starten 
van medicatie, is het advies dat iedere patiënt van Zuidoost-
Aziatische afkomst gescreend wordt op HLA-B*1502-
dragerschap voor te starten start met carbamazepine.

Trefwoorden
toxische epidermale necrolyses - carbamazepine -  
HLA-B*15:02

Summary
Toxic epidermal necrolysis (TEN) is a rare, but severe 
cutaneous adverse drug reaction to carbamazepine. The 
risk of developing TEN when using carbamazepine is 
higher in HLA-B*1502-positive subjects. Screening for HLA-
B*1502 allele in patients from Southeast Asian descent and 
withholding carbamazepine in HLA-B*1502 positive patients 
is proven effective in preventing TEN. Although screening 
for HLA alleles is not common in the Netherlands prior 
to starting new medication, we recommend screening all 
patients of Southeast Asian descent for HLA-B*1502 prior to 
starting carbamazepine.

Keywords 
toxic epidermal necrolysis - carbamazepine - HLA-B*15:02
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Een letale blaarvormende  
auto-immuunziekte
M.A. Lamberts1, G.F.H. Diercks2, K. de Leeuw3, J.M. Meijer4

Blaarvorming op de huid kan ook voorkomen bij andere auto-immuunziekten dan auto-immuun blaarziekten. 
In dit artikel presenteren wij een illustratieve casus van anti-melanoma differentiation-associated gene 5 
(MDA5) geassocieerde dermatomyositis, een recent beschreven variant van dermatomyositis met een uniek 
fenotype bestaande uit orale en cutane ulcera en blaarvorming ter plaatse van de typische lokalisaties van 
dermatomyositis. Anti-MDA5 geassocieerde dermatomyositis heeft een verhoogd risico op interstitiële long-
ziekte, veelal met een snel progressief beloop en een infauste prognose, zoals in deze casus. Kennis van de 
unieke klinische kenmerken van anti-MDA5 geassocieerde dermatomyositis is daarom van essentieel belang 
voor tijdige herkenning van dit ziektebeeld

1.	 Dermatoloog in opleiding, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Patholoog, afdeling Pathologie en Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
3.	 Internist-klinisch immunoloog, afdeling Reumatologie en Klinische Immunologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
4.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1. Cutane kenmerken van anti-MDA5 geassocieerde dermatomyositis. 
A. Op het bovenbeen rechts, gelokaliseerd ter plaatse van het ‘Holster sign’, een twintigtal gegroepeerde lenticulaire uitgeponste ulcera.
B. Aan de palmaire zijde van de rechter hand ter plaatse van meerdere gewrichten van digiti 2, 3 en 4 bullae en vesikels op erythemateuze ondergrond.
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Figuur 2. Histopathologie toont in bruin een sterk positieve human myxovirus resistance protein 1 (MxA) aan-
kleuring van zowel de epidermis als de dermis, duidend op een type I interferon gemedieerde aandoening.  
De zwarte balk is 200 µm. 
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Samenvatting
Dermatomyositis is een auto-immuunziekte gekarakteri
seerd door chronische inflammatie van huid en spieren.  
Anti-melanoma differentiation-associated gene 5 (MDA5) 
geassocieerde dermatomyositis is een recent beschreven 
dermatomyositis variant met unieke dermatologisch 
manifestaties bestaande uit uitgeponste cutane ulcera, 
palmair erytheem, papels of blaren op lokalisaties van 
dermatomyositis. Anti-MDA5 geassocieerde dermatomyositis 
gaat tevens gepaard met een verhoogd risico op een snel 
progressieve interstitiële longziekte, met aanzienlijke 
mortaliteit. Cutane ulcera zijn een belangrijke voorspeller 
voor het ontstaan van interstitiële longziekte. Wij 
presenteren een illustratieve casus van anti-MDA5 
geassocieerde dermatomyositis.

Trefwoorden
auto-immuunziekte – systeemziekte – blaren - MDA-5 
- melanoma-differentiaton-associated gene 5 – 
dermatomyositis - interstitiële longziekte

Summary
Dermatomyositis is an autoimmune disease characterized 
by chronic inflammation of skin and muscle. Anti-melanoma 
differentiation-associated gene 5 (MDA5) associated 
dermatomyositis is a recently described variant that displays 
a unique dermatological phenotype consisting of punched-
out cutaneous ulcers, palmar erythema, papules or blisters 
at typical sites of dermatomyositis. Moreover, anti-MDA5 
associated dermatomyositis patients have an increased risk 
to develop a rapidly progressive interstitial lung disease with 
a potentially fatal course. Cutaneous ulcers are an important 
predictor for the development of interstitial lung disease. 
We report an illustrative case of anti-MDA5 associated 
dermatomyositis.

Keywords 
autoimmune disease - systemic disease – blisters - 
MDA-5 - melanoma-differentiaton-associated gene 5 – 
dermatomyositis - interstitial lung disease
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Een ‘milde’ vorm van xeroderma 
pigmentosum
M.S. Haisma1, P.C. van den Akker2, A.G. Schuurman3, M. van Geel4, M.C. Bolling5, M.J. Koldijk5

Xeroderma pigmentosum (XP) is een zeldzame, autosomaal recessieve aandoening, waarbij er een defect 
is in het reparatie mechanisme van ultraviolet (UV)-geïnduceerde DNA-schade. Het wordt gekenmerkt door 
extreme fotosensitiviteit, huidveranderingen zoals vele lentigines en poikilodermie en het ontwikkelen van 
multipele huidmaligniteiten vanaf jonge leeftijd. Daarnaast kunnen er ook oculaire en neurologische afwijkin-
gen ontstaan. Er bestaan acht verschillende groepen op basis van het betrokken gen, met zeer uiteenlopende 
kliniek. [1] In dit artikel beschrijven we een patiënt waarbij de diagnose XP pas op 65-jarige leeftijd werd 
gesteld vanwege, afgezien van de cutane maligniteiten, een mild fenotype. Een ‘milde’, late-onset vorm van 
XP met deze genetische variant is nog niet eerder in de literatuur beschreven. 

1.	 Dermatoloog in opleiding, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Klinisch geneticus, afdeling Genetica, Universitair Medisch Centrum Groningen
3.	 Physician assistant in opleiding, afdeling Genetica, Universitair Medisch Centrum Groningen
4.	 Laboratoriumspecialist, afdeling Klinische Genetica, Maastricht Universitair Medisch Centrum
5.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1. Stamboom (index patiënt aangegeven met een pijl). 
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Figuur 2. Actinisch beschadigde huid op de onderarmen, handruggen en het hoofd-hals gebied met multipele 
bruine, witte en roze-erythemateuze maculae en enkele vlakke witte hyperkeratotische papels op de onderar-
men. B: Gave huid op de boven- en onderbenen. 
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Samenvatting
We beschrijven een 65- jarige man met een relatief 
milde, late-onset vorm van XPD (op basis van twee ERCC2 
varianten). XP is een zeldzame, genetische afwijking in 
het DNA repair mechanisme waarbij voornamelijk veel en 
vroegtijdige huidmaligniteiten voorkomen. Er bestaat een 
grote diversiteit aan genetische en klinische varianten van XP. 
Vanwege de relatief late leeftijd (29 jaar) waarop de eerste 
huidmaligniteiten zich manifesteerden, werd de diagnose 
XP bij deze patiënt pas laat herkend. Bij mensen met veel 
huidmaligniteiten, maar zonder het standaard XP-fenotype, is 
het belangrijk ook aan een zeldzame en mildere variant van 
XP te denken. 

Trefwoorden
xeroderma pigmentosum – huidmaligniteiten - XPD

Summary
We present a 65-year old man with a relatively mild and 
late-onset form of XPD (resulting from two ERCC2-variants). 
XP is a rare, genetic disorder in the DNA repair mechanism, 
in which patients develop many and early skin malignancies. 
There are many different genetic and clinical variations of 
XP. Because of te relatively old age at presentation of the 
first skin malignancies (29 years), the diagnosis XP was 
recognized late. In patients with many skin malignancies 
but without the standard XP phenotype, it is important to 
consider a rare and mild form of XP. 

Keywords 
xeroderma pigmentosum - skin malignancies - XPD
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Geagmineerde Spitz naevi:  
een zeldzaam fenomeen
R.J. Volkering1, M.S. van Kester2,3, G.F.H. Diercks4, M.J. Wiegman2

In zeer zeldzame gevallen komen Spitz naevi (SN) gegroepeerd voor in de vorm van geagmi-
neerde Spitz naevi (GSN). Aan de hand van twee casus illustreren wij dat het stellen van de 
diagnose en het bepalen van het beleid lastig kan zijn. 

1.	 Dermatoloog in opleiding, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen 
3.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, HagaZiekenhuis, Den Haag
4.	 Patholoog, afdeling Pathologie, Universitair Medisch Centrum Groningen 

Figuur 1. Klinisch beeld casus 1 (A) en casus 2 (B).

A B
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Figuur 2. Histologisch beeld casus 1 (HE-kleuring, vergroting 40x).
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Samenvatting
We beschrijven een tweetal casus van jonge patiënten met 
de zeldzame diagnose geagmineerde Spitz naevi (GSN). De 
etiologie van GSN is grotendeels onbekend en het stellen 
van de diagnose vereist clinicopathologische correlatie. 
Omdat Spitz naevi (SN) klinisch en histologisch lastig te 
onderscheiden kunnen zijn van een (Spitzoïde) melanoom, 
wordt over het algemeen excisie geadviseerd. Echter, de 
kans op maligne ontaarding van GSN is waarschijnlijk laag 
en excisie is in functioneel en cosmetisch opzicht vaak 
onaantrekkelijk. Een watchfull waiting beleid met frequente 
klinische follow-up en afname van histologie bij voor 
maligniteit verdachte verandering lijkt daarom in de meeste 
gevallen gerechtvaardigd.

Trefwoorden
multipele Spitz naevi - geagmineerde Spitz naevi - Spitz 
naevus - benigne juveniel melanoom - epitheloïd en 
spoelcelnaevus

Summary
We present two cases of young patients who were diagnosed 
with agminated Spitz nevi (ASN), a rare diagnosis. The 
etiology of ASN is largely unknown and diagnosis requires 
clinicopathological correlation. Spitz naevi (SN) share 
several clinical and histologic features with (Spitzoid) 
melanoma; therefore, distinction between the two entities 
can be difficult at times and excision is generally advised. 
The chance of malignant transformation of ASN is probably 
low and excision is often functionally and cosmetically 
undesirable. Watchfull waiting with frequent clinical 
examination and histological evaluation in case of suspicious 
lesions seems justified in most cases.

Keywords 
multiple Spitz nevi - agminated Spitz nevi - Spitz nevus - 
benign juvenile melanoma - epithelioid and spindle-cell 
nevus
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Comedogeen van top tot teen
B.M. Roorda1, M.S. van Kester2,3, G.F.H. Diercks4, M.J. Koldijk2
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Folliculotrope mycosis fungoides (FMF) is een cutaan T-cel lymfoom (CTCL). Diagnostisch delay kan optreden 
door het niet tijdig herkennen van het huidlymfoom; zowel klinisch als histologisch is de diagnose soms een 
uitdaging. In dit artikel bespreken wij een opvallende en minder vaak voorkomende klinische uiting van FMF.

1.	 Dermatoloog in opleiding, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
3.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, HagaZiekenhuis Den Haag
4.	 Patholoog, afdeling Pathologie, Universitair Medisch Centrum Groningen 

Figuur 1. A. Verspreid over de romp multipele deels folliculair gebonden erythemateuze papels, patches en plaques. 
B. In het gelaat en op de scalp talloze open comedonen met alopecie van de scalp.



47Nederlands Tijdschrift voor Dermatologie en Venereologie | jaargang 31 | nummer 6 | juni 2021

��������� ���� �� ��� 	������������������ ��� ����� 	���� 
��������� ������� ��������������������	 ������ ���� ����
������������
�� ���������� ��� ���� 	�����	 �� ���������� ��� ������� �� 
�������� ����� 	���� ������ ��� �� �������� �������������� 
������� ��������� §���'� 
����������� ������� ���������� ��������� ��� §����' ������
�������� �������� ��� ���	 ���� �������� ��������� ��� ���� 
�������� ����������� ��� �� ����‹�� ������ �� ��������� ��� 
�� ����������� ���� ���� ������� ����� �� �������� ���� 
�������� ��� �������������� �������� ��� �������� �������
���������� ��������� ������ ���������� �� ���������� �� 
��������� ����������� �����		������ �� ���������� 

Bespreking
������� ��������� §��' �� ��� ����� ����	������ ���� ���� 
�� ������� ����� ��⁄ ��� ���� ������� ������ ��������� 
�� 
	��� ��������� ��� �������� 	������� ������ ��� ����� ����

������� ��������� ������ ¥���ƒ �� �������������� ������� 	������
������� ���� ���� �����		������ ��� �� ���������	�� �� ������� 
�������� ��⁄ ��� ���� �������‹����� ��� ����� ������ ��� ��� 
������� ��� �� ��� ��� ��������� ��������� ������ ������� 
��������� ���������� ��� �� ����� ��� ����� ��	���� ���������� 
������ ��	 ��� �������� ������� ��� ���� �������� 	�������� 
�� ������������� 	�����	��� ��	 ��� ����� ������� ��� 
�������� ¥���ƒ
��� 	��� ��	�� ���� ��� ������ ��� ��� ������� �� �����
�������� ���� �����������	 �� ��� ����������������� �������� 
������ �� ����������� �������� ������� ������������ 	������� 
�� ��������� ������� ������� ������������ ������� �� ���� 
�������� ������ 	�� �� ���	 �� ���������� ��������������� 
��������� �������� 	�� ��������� ������� ��� 	������	� ����� 
��� �������������� ������ �� �� ���	���������� ��� �������� 
������ ����� �������� ������������ �� ������������ ��� ������
����� ������� ���� ������� ��� �� 	������	� ��� ������ ���� ���	 
��������� ��� ��	��� �������������� ����� ���������� ¥����¢�¡ƒ

Figuur 2: Vergroting 40x. HE-kleuring (A) en CD3-kleuring (B) van het huidbiopt uit de flank met een infiltraat 
bestaande uit T- lymfocyten met geringe kernatypie, overgrijpend op de epidermis. Klonaliteitsanalyse toont 
een kloon in deze populatie.
In C (HE-kleuring) en D (CD3-kleuring) een comedo in het huidbiopt van de bovenrug met rondom hetzelfde 
licht atypische lymfocytaire infiltraat, eveneens positief voor de T-cel markers.  
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Samenvatting
Folliculotrope mycosis fungoides (FMF) is een variant van 
mycosis fungoides gekarakteriseerd door betrokkenheid 
van de haarfollikel. Klinisch uit zich dit voornamelijk 
in folliculairgebonden papels en plaques in het hoofd-
halsgebied, met dikwijls betrokkenheid van de wenkbrauwen 
en alopecie. Histologisch worden folliculotrope infiltraten 
gezien, al dan niet met folliculaire mucinose. Wij presenteren 
u een opmerkelijke casus met aanvankelijk multipele 
comedonen van top tot teen. Pas na 18 jaren, waarin 
herhaaldelijk histopathologisch onderzoek werd verricht, 
kon een passende diagnose worden gesteld. Dit laat zien 
hoe lastig het stellen van de diagnose FMF kan zijn bij een 
monomorf klinisch beeld en microscopisch een beperkt 
infiltraat. 

Trefwoorden
cutaan T-cellymfoom - folliculotrope mycosis fungoides – 
comedo - alopecie

Summary
Folliculotropic mycosis fungoides (FMF) is a variant of 
mycosis fungoides characterized by involvement of the 
hair follicle. Therefore, clinical presentation predominantly 
exists of follicular papules and plaques, especially in the 
head and neck region with involvement of the eyebrows 
and concurrent alopecia. Histological examination shows 
folliculotropic infiltrates with or without follicular mucinosis. 
We report an interesting case presenting with widespread 
comedones. After 18 years of multiple skin biopsies the 
diagnosis was made. This reveals the difficulty to diagnose 
FMF in clinically monomorphic lesions and microscopically a 
sparse infiltrate.

Keywords 
cutaneous T-cell lymphoma - folliculotropic mycosis 
fungoides – comedo - alopecia
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Gemetastaseerd plaveiselcelcarcinoom 
na niertransplantatie 
T. Su1, E. Rácz2, M.J. Crop3, K.E. Broekman4, M.J. Wiegman2

De behandeling van vergevorderd cutaan plaveiselcelcarcinoom bij transplantatiepati-
ënten is een uitdaging. Met het beschikbaar komen van immunotherapie voor de behan-
deling van vergevorderd cutaan plaveiselcelcarcinoom ontstaat een groot dilemma. 
Deze behandeling heeft een hoge responskans, maar kan afstoting induceren van het 
getransplanteerde orgaan. Hoe hierin de juiste keuze te maken?

1.	 Dermatoloog in opleiding, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
3.	 Internist-nefroloog, afdeling Interne Geneeskunde, Universitair Medisch Centrum Groningen
4.	 Medisch oncoloog, Comprehensive Cancer Center, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1a. Livide nodus ter plaatse van litteken op de kaakrand rechts.
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Figuur 1b. Pulmonale metastasen op PET-
scan bij aanvang immunotherapie. 
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Samenvatting
Transplantatiepatiënten hebben een verhoogd risico op het 
ontwikkelen van vergevorderd cutaan plaveiselcelcarcinoom. 
Voor patiënten met gemetastaseerde of lokaal vergevorderde 
ziekte die niet in aanmerking komen voor curatieve chirurgie 
of curatieve radiotherapie, is immuuntherapie een optie. 
Er is echter een risico op transplantaatafstoting door 
toegenomen immuunrespons. Wij beschrijven een casus 
van pulmonaal gemetastaseerd plaveiselcelcarcinoom 
bij een niertransplantatiepatiënt, waarbij middels 
cemiplimab complete respons is bereikt met behoud van 
transplantaatfunctie. 

Trefwoorden
cemiplimab - plaveiselcelcarcinoom - transplantatie - 
immunotherapie - PD-1 inhibitor

Summary
Transplant patients have a higher risk of developing 
advanced cutaneous squamous cell carcinoma. In case of 
metastasized or locally advanced disease when curative 
surgery or radiotherapy is not possible, immune therapy is 
an option. However, there is a risk of organ rejection due 
to boosted immune response. We describe a case where 
complete remission of cutaneous squamous cell carcinoma 
with pulmonary metastasis in a kidney transplant patient 
has been achieved with cemiplimab with preservation of 
transplant function. 

Keywords 
cemiplimab - squamous cell carcinoma - transplantation - 
immune therapy - PD-1 inhibitor
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Erosieve vulvapathologie
J.M. Oldhoff1, H. Rashid2, B.Horváth1, M.D. Esajas3
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��������� §���' ������� ������������� ���� ���� �� ��� �� ��� 
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In de praktijk zijn erosieve vulvaire aandoeningen niet altijd eenvoudig te 
diagnosticeren en behandelen. We presenteren 3 leerzame casus. 

1.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Arts-onderzoeker, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
3.	 Gynaecoloog, afdeling Gynaecologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1. Candida. Figuur 2. Slijmvliespemfigoïd.
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Samenvatting
Drie erosieve vulvapathologie casus worden getoond waarbij 
de volgende lessen worden getrokken. 
1.	Denk bij jeukende, pijnlijke erosieve vulvaire klachten 

aan infecties waaronder candidiasis, met name als er 
sprake is van een voorgeschiedenis met diabetes mellitus. 
Andersom, sluit diabetes uit bij het aantonen van een 
candidiasis bij de postmenopauzale vrouw. 

2.	Erosieve lichen planus vulvovaginaal (ELPV) dient te 
worden onderscheiden van slijmvliespemfigoïd. 

3.	Hydroxychloroquine of methotrexaat kunnen effectief zijn 
bij een deel van de patiënten met ernstige ELPV klachten. 
Er blijft grote behoefte aan betere therapiemogelijkheden.

Trefwoorden
erosieve lichen planus - vulva - slijmvliespemfigoïd - candida 
- pijn

Figuur 3. Erosieve lichen planus.
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What’s new in hidradenitis  
suppurativa?
L.M. Prens1, B. Horváth2

Hidradenitis suppurativa is een heterogene chronische aandoening met een grote impact op de kwaliteit van 
leven van patiënten met deze huidziekte. Bijna elke dermatoloog komt wel in aanraking met patiënten met 
HS, waarbij de behandeling nog steeds een uitdaging blijft. Toch zijn er de afgelopen jaren wel degelijk nieu-
we inzichten in deze huidziekte naar voren gekomen. Daar het onmogelijk is om alle literatuur bij te houden, 
was het doel van dit artikel om een beknopt overzicht te geven van recente literatuur. 

1.	 Dermatoloog in opleiding, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
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Tabel 1. Huidige systemische medicatie in onderzoeksfase voor hidradenitis suppurativa.

Pathway Target Productnaam Structuur Trial start Trial  
fase

Aantal  
geïncludeerd Status* Trial nummer

Complement C5a IFX-1
Monoklonaal 
antilichaam

Februari 2018 II 179 Voltooid  NCT03487276

C5a receptor Avacopan Klein molecuul December 2018 II 390
Actief, niet 
rekruterend

NCT03852472

IL-1 IL-1α Bermekimab
Monoklonaal 
antilichaam

Juni 2018 II 42 Voltooid NCT03512275

IL-17 IL-17A en IL-17F Bimekizumab
Monoklonaal 
antilichaam

Februari 2020 III 490 Rekruterend  NCT04242446

IL-17A Secukinumab
Monoklonaal 
antilichaam

Januari 2019 III 541 Rekruterend  NCT03713619

IL-17A Secukinumab
Monoklonaal 
antilichaam

Februari 2019 III 541 Rekruterend  NCT03713632

IL-17RA Brodalumab
Monoklonaal 
antilichaam

Mei 2019 II 20
Nog niet 
rekruterend

NCT03910803

IL-23 IL-23p19 Guselkumab
Monoklonaal 
antilichaam

September 2018 II 184 Voltooid NCT03628924

IL-23 p19 Risankizumab
Monoklonaal 
antilichaam

Juni 2019 II 243
Actief, niet 
rekruterend

NCT03926169

JAK JAK1 INCB054707 Klein molecuul September 2018 II 35 Voltooid NCT03607487

JAK1 Udapacitinib Klein molecuul Juli 2020 II 68
Actief, niet 
rekruterend

NCT04430855

JAK1 en TYK2 PF-06700841 Klein molecuul December 2019 II 192 Rekruterend  NCT04092452

TYK2 PF-06826647 Klein molecuul December 2019 II 192 Rekruterend  NCT04092452

IRAK4
PF-06650833

Klein molecuul December 2019 II 192 Rekruterend  NCT04092452

Endocannabinoïd 
systeem

Cannabinoïd 
receptoren

Cannabis olie Avidekel olie Mei 2019 II 40
Nog niet 
rekruterend

NCT03929835

Overig CD40 Iscalimab
Monoklonaal 
antilichaam

Februari 2019 II 90 Rekruterend  NCT03827798

Onbekend  LYS006 Onbekend  Februari 2019 II 90 Rekruterend  NCT03827798

G-CSF CSL324
Monoklonaal 
antilichaam

Juli 2019 I 40 Rekruterend  NCT03972280

Inflammatie/
protozoa

Hydroxy- 
chloroquine

Klein molecuul September 2017 I en II 17 Voltooid NCT03275870

Onbekend AMP-001
Amniotisch 
membraan 
product

November 2020 I 60
Nog niet 
rekruterend 

NCT04541550

Antibacterieel LTX-109 Gel  Maart 2021 I en II 16 Rekruterend NCT04756336

*Last accessed 24th of March 2021
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Samenvatting
Een greep uit de recent klinisch relevante literatuur over 
hidradenitis suppurativa van het afgelopen decennia:
Er is een sterke associatie met hart- en vaatziekten (HVZ), 
zoals het metabool syndroom, met een verhoogde kans 
op mortaliteit door HVZ bij patiënten met HS. Genetisch 
onderzoek toonde dat mutaties in het γ-secretase 
complex (GSC) zeldzaam zijn bij HS. Echter, lijkt er toch 
een genetische component bij HS mee te spelen bij een 
studie onder tweelingen. Qua behandeling blijken zowel 
tetracyclines, waaronder ook lymecycline, als de combinatie 

van clindamycine met rifampicine effectief. De drugsurvival 
van adalimumab is na 1 jaar ongeveer 56% met als 
voornaamste stopreden ineffectiviteit. Aankomende nieuwe 
biologicals zoals IL-17 remmers secukinumab (IL-17A-
inhibitor) en bimekizumab (Il-17A en IL-17F inhibitor) zijn in 
fase III en voorlopige resultaten indiceren een positief effect 
op de ontstekingen in tenminste de helft van de patiënten. 

Trefwoorden
hidradenitis - epidemiologie - pathofysiologie - behandeling 
- kwaliteit van leven
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Aangeboren jeuk
D. Dittmar1, J.M. Meijer2, P.C. van den Akker3, G.F.H. Diercks4, M.C. Bolling2
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Jeuk is een van de meest genoemde klachten in de spreekkamer van de dermatoloog, enerzijds als primaire 
klacht, anderzijds als symptoom van een dermatose. De differentiële diagnose van de klacht jeuk is zeer uit-
gebreid en de behandeling vaak moeizaam. Hieronder presenteren wij meerdere mensen binnen één familie 
met van jongs af aan dezelfde klacht: chronische en permanente jeuk. In tegenstelling tot de meeste patiën-
ten met jeuk, was het bij deze personen mogelijk de exacte oorzaak van de jeuk te achterhalen, namelijk pri-
maire gelokaliseerde cutane amyloïdose.

1.	 Dermatoloog in opleiding, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
3.	 Klinisch geneticus, afdeling Genetica, Universitair Medisch Centrum Groningen
4.	 Patholoog, afdeling Pathologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1 a en b. Depigmentatie en hyperkeratotische papels op de onderbenen beiderzijds. 

A B
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Figuur 2. Histopathologie van gedepigmenteerde huid met Congo-rood kleuring, met links in de dermale papil een amyloid depositie 
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Samenvatting
Jeuk is een veel voorkomende klacht in de dermatologische 
praktijk waarbij zowel het achterhalen van de origine als de 
behandeling een uitdaging kunnen zijn. Wij presenteren een 
19-jarige vrouw met jeuk vanaf de kinderleeftijd waarbij 
tevens andere familieleden van jongs af aan dezelfde 
chronische en permanente jeuk hebben. Een huidbiopt 
toonde amyloïd deposities. De oorzaak van de jeuk in deze 
familie bleek te berusten op een heterozygote pathogene 
variant in het OSMR-gen, waarop de diagnose familiaire 
primaire gelokaliseerde cutane amyloïdose (FPLCA) werd 
gesteld. Deze mutatie veroorzaakt afwijkende signalering in 
de IL-31 receptor pathway.

Trefwoorden
jeuk – pruritus – amyloïdose – genodermatosen - familiair

Summary
Itch is a frequent complaint in the dermatology practice and 
poses challenges to finding the cause as well as for effective 
treatment. We present a 19-year-old female with itch from 
early childhood, with other family members also affected 
by lifelong, chronic and permanent itch. A skin biopsy 
showed amyloid deposition. Genetic analysis revealed a 
heterozygous pathogenic variant in the OSMR-gene, upon 
which the diagnosis familial primary localized cutaneous 
amyloidosis (FPLCA) was made. This mutation causes 
aberrant signaling in the IL-31 receptor pathway.

Keywords 
itch – pruritus – amyloidosis – genodermatosis - familial
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Een tropische dermatose in Friesland 
C.L. Voorbij-Vierstra1, B. Horváth2

Patiënten met blaarvorming, erosies, ulceraties op de huid en slijmvliezen van verschillende origine 
worden vaak gezien in het Centrum voor Blaarziekten. De geavanceerde en gerichte diagnostische aan-
pak kan leiden tot de juiste diagnose. Hier presenteren we een casus met blaren waarbij dit aanvullend 
onderzoek leidde tot de uiteindelijk verrassende diagnose en geen auto-immuun blaarziekte.

1.	 Dermatoloog in opleiding, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Dermatoloog, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1. Foto’s van de huid- en slijmvliesafwijkingen van patiënt. Op beide handen en op de schacht van de penis multipele (>6) erosies en uitge-
ponste ulcera variërend in grootte met fibrine beslag, op de onderlip een ronde lenticulaire bulla en op het palatum durum scherp begrensde grillig 
gevormde erosies en aften en hyperemische gingiva.  



64 Nederlands Tijdschrift voor Dermatologie en Venereologie | jaargang 31 | nummer 6 | juni 2021

�� ����� ��� ���������������� �� ���� ��	�� ����� �� ������� 
������� ���� ������ ����‹�� ���� ��� ������ ���� ���� ��	��� 
����� ����� ������������ ����‹�� ���� ������� ��� ��� �����
���� ��� �������� 	�������� ������ �����		���� ��������� 

��� �������������� ��������	 ����� ��� �� ����� ������ 
�� �� �� ������� ��� �� ����� ��������� §†¢' ������� �� ����
�������� ������ ����‹���� �� ������� ��� ������� ������� �� 
�� �������� ��� ����� ������������ ����� �� �� ��� ������� 
����� ������ ��������� ������� �������� ������� �� ����� 
§������ �'� �� ������ ���� ������������ ����	���� ���� �������
��� ������� ��������‹�� �������� ���������� ������� �� ��������
���� ������� �� ��� ���� ����������� �� ��� ��	�� ��� ��	���	� 
��� ��������� 
��������� �� ��������� ������� ���� ����
������������ ������������ ��� ���� �� ���� ������� ���� 
��������������� 

������������� ������������ ���� ������� ��� ��� ��������� 
��������� ��������� �������������� ���	��� ��������� �������� 
����������� ����������� ��� ����������� ��������	�� �� �� 
���	�� ��� ���¿��� 
�������‹�� 	��	�� ������� ��� �� ������ ������� ������� 
������ �������������� ��������� �� ����� ������������� 
���������� §����� �'� ��� �� 
����� 
���� �� �–� ������� 
��� �� �������� ������� ����� ��������� ������ �� ���������� 
�������� �� ���� ����� ��������� 
�� ������� ������������������� §����� �������� ������������� 
������ �� ������� ����' �� �� ��������� �������������������� 
�� ���������� �� �� ����� ���� ���¢� �� ����������� � �� � 
����� ��������� 
�� �������� ���� ���� ��� ����‹�� �������� ��� 
���� 
������ �� 
�����¡�
��������� �� ��� 	������� ����� §�� 	������	� ���������� �� 
�������	 ��� �� �����' �� �� ��������� ��� ��� ���������� 
��������	 �� �� �������� ���	�� ��� ���¿�� ��������

����‹�� ���� �������� ���� �� ������� ��� ����������� ��� 
������� �� ���� �� ������������ ���� ������� ��� �������
�����		������� ����‹�� ���� ��������� ��� ���������� �� 
��������� �� ����� ��� ���������� ��� ����α�������� ������ 
���� ����‹�� �������� ��������� ��� ��������� ��������� 
���� ���� �� 	��� �� ����������������������� ���� ���� �� 
�������� ����������� �� 	������� ��� ���� �� ������������ ���� 
����������� �� ��������� ��� ����� ����‹�� ����������� ������
���	������� �������� ��� ���������� ����� ��������� ��� 
����������� 

Bespreking
�� ���	�� ��� ���¿�� ���� ��������	����	 ���������� ��� ����� 
��� ������������� ����� ����������� �������� ���������� �� ����
ï���� ��������� �� ��	��� ��� ��� ���� �� ��� ����������	��� 
��� �������	� �����		������ ��� ������������ ��������� 
�������� ������� ����� ������������ �� ����������� �� ���������
��� �� ��� ������ ���� �� ���������� §������ �� ������������ 
��� �� ��������‹' �� �� ���� ������ �� ������� �����	� 
������ ������ ��� ��� ����� ������ �� ��������� ���	�����
����� ¥���ƒ �� ���	�� 	�� ��������� ����	����� ������ ��� ��� 
�������� ��� �� ���	�� �� ����� ��������� �� ��������������� 
�� ����������� ����	���� ���� �� ���	�� ����� 	�����	�� 

��� ����� ���������������� ���������������� �� ����������� 
–���� ��� �������� ��� ��� ���������� ������������� ��� 
��������� ���������� ��� ��������	������������ �� ���������	� 
��������� ��� ������������� ��� ��� �������� ��� ��� ��������� 
������������� §��� �� ���¡ ������' ������ ��� ���������	� 
���� �� ���	�� ��� ���¿�� �� ������������ ��� �������� 
���
��� ��� ���������� ����	���� ¥���ƒ 

�� �������� ����� ������� �� ����� ��� 	�������� 	�����	��� 
��������� �����	����� ���� �� ���	�� ��� ���¿�� §������ ��� 
��� ������������ �������� ����' ���� ����� ������ †¢ ����� ��� 
������������� ������� ��� ����������� †� ������������ ��� 
����� ����������� ������ ��� ������� ������ ��� ����� �� ����� 
����� ���� ����������� ����������	� �� �� ������� ������� 
���	 ������ ��� ��	��� �� ������������� �������� ��� ���� 
��������� �� ����� �� ����� �������� ���� ����������� �� ���¢ 
�� ���� ����� �� �������� ������ ���� ������ ��� ��������
���� ��� ����� ����������� �� �������� ����� �� ������� ��� � 
�� ���� ������� ������ ������ �����	��� ��� ����� ������ 
�������� �����		������� ������ �������� �� ������ ����������� 
������������� �������������� �� ���������� ������������� 
§����� �'� 
�� �� ��� ������ ��� ������������� ���������� �� �����
���� ����� ��� �� ���	�� ��� ���¿�� �� ���	�� �� �� ��������� 
���� �� ������������ �� ��������	�� �� ����������� ��� �� 
������ ��� �������� ����������� �� ��������� �� �� ��������� 
��	 �� ���������� �� ��������������������� ¥��¢ƒ  

�� 	���� ���� ����������� �� �����	����	 ��� �� ����� ��� �� 
���	�� �� ��� ���	� ������� ���� �����		��� ����� �� �������� 
���������� ������ �������� ��������� ��� ����� ��������� 
������������� ������������ ���������������� �� �������������� ��� 
������������� ���	�� �� ����������� ����������� ����������� 
��� ������������������� ������������������ ��fi�� �������
����������� ���	���� ����� ������������ ����������� ���������
��������� ����� �� ������������� ������������� ��������������� 
������������ ����α��������� ���������� �� ���������� ¥¡ƒ
���� ����� ����������� ��� ��	 ��� ���������������� ����‹���� 
��� �� ���� ��� ����� �������� ���	�� ��� ���¿�� ���� ����
��� �������� 

Tabel 1. International Criteria for Disease. [6]

Symptoom Punten

Oculaire laesies 2

Genitale ulceraties 2

Orale ulceraties (aften) 2

Ulcera overige huid 1

Neurologische verschijnselen 1

Vasculaire manifestaties 1

Positieve pathergie test (test is optioneel) 1

Er zijn ≥4 punten nodig voor het stellen van de diagnose
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Eosinofiele pustuleuze folliculitis 
K. Bouwman1, G.F.H. Diercks2, J.M. Oldhoff3

Deze casus illustreert een complex diagnostisch vraagstuk leidend naar de zeldzame diagnose eosino-
fiele pustuleuze folliculitis (EPF). Bekendheid met deze diagnose is belangrijk, aangezien de klinische 
verschijningsvorm kan lijken op andere pustuleuze dermatosen, zoals psoriasis pustulosa. 

1.	 Arts-onderzoeker, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
2.	 Patholoog, afdeling Pathologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
3.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1A. Op de linker gelaatshelft een scherp begrensde, annulaire, 
geïndureerde en erythemateuze plaque met meerdere miliaire pustels.
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Figuur 1 B. Histologisch onderzoek van de linkerwang met een fors ontstekingsinfiltraat met veel eosinofiele granulocyten gelegen rondom 
en overgrijpend op de haarfollikels. H&E kleuring 40x vergroting.
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Samenvatting
Een 72-jarige man werd gezien met over het lichaam 
uitbreidende pustuleuze huidafwijkingen, gepaard gaande 
met hevige jeuk. Er werd aanvankelijk aan pustulosis 
palmoplantaris gedacht aangezien de huidafwijkingen 
begonnen aan de voetzolen. Na uitgebreide analyse, werd 
op basis van de klinische kenmerken en histopathologisch 
onderzoek de zeldzame diagnose eosinofiele pustuleuze 
folliculitis (EPF) gesteld. Klinisch wordt EPF gekarakteriseerd 
door jeukende pustels die kunnen conflueren tot 
erythemateuze, annulaire pustuleuze plaques. Histologisch 
wordt deze dermatose gekenmerkt door peri-folliculaire 
eosinofiele infiltraten. Het beloop van EPF is vaak chronisch 
en recidiverend. In deze casus werd de patiënt uiteindelijk 
behandeld met indomethacine, waarna remissie optrad.  

Trefwoorden
eosinofiele pustuleuze folliculitis - ziekte van Ofuji 
- psoriasis pustulosa - steriele pustels - eosinofiele 
granulocyten

Summary
A 72-year-old man presented with spreading pruritic 
papules and pustules over his body. Initially, the patient 
was diagnosed with a variant of pustular psoriasis. Later 
on, based on clinical features and histopathological 
examination, the diagnosis eosinophilic pustular folliculitis 
(EPF) was made. Clinically, EPF is characterized by 
pruritic papulopustules which may coalescent to  annular, 
erythematous plaques. Histologically, EPF is characterized by 
an eosinophil-dominated infiltrate around the pilosebaceous 
units. The course of this rare skin disease tends to be 
chronic and recurrent. Here, the patient was treated with 
indomethacin which resulted in a complete response.

Keywords 
eosinophilic pustular folliculitis - Ofuji’s disease - psoriasis 
pustulosa - sterile pustules - eosinophilic granulocytes

Vermelding belangenverstrengeling
Geen
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Een bijzonder slappe huid 
J.R.M. Romeijn1, G.F.H. Diercks2, B. Horváth3

Een slappe, in plooien hangende huid, ook bekend als cutis laxa, is een zeldzame dermatose die veel verschil-
lende oorzaken kan hebben. Er wordt onderscheid gemaakt tussen een aangeboren of verworven oorzaak. 
Mogelijke verworven oorzaken zijn te relateren aan paraneoplastische, inflammatoire of infectieuze origine. 
Cutis laxa valt onder de bindweefselziekten waarbij elastinevezels ontbreken, afgebroken of foutief gevormd 
worden. Wij beschrijven een zeldzame verworven oorzaak.

1.	 Dermatoloog in opleiding, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen 
2.	 Patholoog, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen
3.	 Dermatoloog, Centrum voor Blaarziekten, afdeling Dermatologie, Universitair Medisch Centrum Groningen

Figuur 1. A) Links axillair uitgebreid erytheem met folliculaire accentuatie. B) Peri-umbilicaal ecchymosen met geelbrui-
ne achtergrond. C) Inguinaal rechts uitgebreide losse en slappe huid met ecchymosen en licht bruine huidverkleuring.
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Figuur 2. Huidbiopt (flank, laesionaal): A) de epidermis toont geen bijzonderheden. De dermis is niet intact en bestaat uit vele losgelegen eosinofiele bun-
dels met enkele vaatjes zonder aanwezig infiltraat. B) Sterk positieve Congo-rood kleuring van deze eosinofiele bundels passend bij amyloïd deposities.
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Samenvatting
Op de polikliniek dermatologie werd een 63-jarige patiënte 
met verworven cutis laxa gezien. Hoewel in eerste instantie 
geen duidelijke oorzaak werd gevonden bleek het later te 
gaan om een cutane amyloïdose op basis van systemisch 
AL amyloïdose. Oorzaak hiervan was een multipel myeloom 
op basis van vrije lichte ketens. De casus illustreert een 
zeldzame oorzaak van verworven cutis laxa op basis van 
multipel myeloom met AL amyloïdosis type VLK lambda 
waarbij er sprake was van een negatieve M-proteïne. Tevens 
is het van belang om bij petechiën en ecchymosen aan 
systemisch amyloïdose te denken. 

Trefwoorden
cutis laxa - multipel myeloom - systemische amyloïdose

Summary
A 63-year-old woman with acquired cutis laxa was seen at 
the dermatology outpatient clinic. Although no clear cause 
was initially found, it later turned out to be a cutaneous 
amyloidosis based on AL amyloid. The cause for this was 
multiple myeloma based on excessive free light chains. 
The case illustrates a rare cause of acquired cutis laxa with 
negative M protein and the presence of free light chains.

Keywords 
cutis laxa - multiple myeloma - systemic amyloidosis
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