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Een man met bijzondere nodi
aan de linker onderarm

S.E. Liu}, L.J. van den Oord? E. Lai-A-Fat3

In het Academisch Ziekenhuis Paramaribo presenteert zich een man met multipele, asymptomatische, huid-
kleurige nodi aan zijn linker onderarm. Na excisie en histopathologisch onderzoek, blijkt het te gaan om een
intravasculaire papillaire endotheliale hyperplasie, ook wel bekend als Masson’s tumor. Een zeldzame diagnose
maar ook een zeldzame presentatie, vanwege het aantal tumoren en de eenzijdige lokalisatie.

Intravasculaire papillaire endotheliale hyperplasie (IPEH) of

Masson’s tumor is een zeldzame, goedaardige vasculaire pseu-
dotumor. Het presenteert zich meestal als een solitaire paars-
blauwe nodus, vaak in het hoofd-halsgebied of extremiteiten.

Casus

Een 63-jarige man, met een blanco voorgeschiedenis, meldt
zich op de polikliniek Dermatologie van het Academisch
Ziekenhuis Paramaribo met multipele nodi van verschillende
groottes op zijn linker onderarm en -hand. Hij geeft aan dat
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deze nodi in een periode van ongeveer 20 jaar zijn ontstaan.
Hij is zelfstandig klusjesman en geeft nadrukkelijk aan dat er
geen sprake was van een trauma voorafgaande aan de nodi.
Ze zijn geleidelijk in aantal en grootte toegenomen. Hoewel ze
geen specifieke klachten veroorzaken, hinderen ze wel bij zijn
dagelijkse activiteiten.

Bij lichamelijk onderzoek werden multipele elastische, mobie-
le, niet-pijnlijke, huidkleurige nodi waargenomen, variérend
van 1-3 cm, ter plaatse van de ventrale zijde van de linkeron-
derarm (afbeelding 1), de dorsomediale zijde van de linkerhand
(afbeelding 2) en de dorsale zijde van digiti vier (afbeelding 2).
Voor diagnostiek werd een nodus van ongeveer 1 cm aan de
dorsomediale zijde van de linkerhand in toto geéxcideerd en
voor histopathologisch onderzoek opgestuurd. Tijdens de
excisie was de nodus makkelijk los te prepareren.
Histopathologisch onderzoek toonde een gedilateerd bloed-
vat met proliferatie van de endotheelcellen en vorming van
kleine papillen (afbeelding 3). Centraal in de papillen werd een
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Afbeelding 4.

fibreus stroma waargenomen. De papillen werden bekleed
door normale endotheelcellen met erytrocyten in de aan-
wezige vaatruimten (afbeelding 4). Dit histologische beeld
is consistent met Intravasculaire Papillaire Endotheliale
Hyperplasie.

Vanwege de multipele laesies is deze patiént doorverwezen
naar de plastisch chirurg voor verdere behandeling van de
nodi waar hij het meest last van heeft.

BESPREKING

IPEH is een pseudotumor die ontstaat uit reactieve prolife-
ratie van de endotheelcellen van de vaatwand, meestal als
gevolg van trauma. [1] Het is een zeldzame pseudotumor die
ongeveer 2% van alle goedaardige en kwaadaardige vascu-
laire tumoren van de huid en onderhuidse weefsels verte-
genwoordigt. [2] IPEH kan overal op het lichaam voorkomen,
maar er is een voorkeur voor het hoofd-halsgebied en de
vingers. Klinisch presenteert het zich meestal als een solitaire
paarsblauwe nodus die niet vastzit aan de onderlaag en geen
pulsatiliteit vertoont. [1,3] Het is zeldzaam dat IPEH zich pre-
senteert met meerdere tumoren. [1] Echter, IPEH heeft geen
karakteristieke klinische presentaties. [4]

IPEH kan onderverdeeld worden in drie subtypen:

1. De primaire vorm ontstaat vaak uit een gedilateerde vene.

Voorkeurslocaties zijn de skeletspieren van de extremiteiten.

2. De secundaire vorm ontstaat vanuit pre-existerende vascu-
laire malformaties. Deze vorm kent geen voorkeurslocaties.
3. Het tertiaire type, ook wel extravasculaire IPEH, ontstaat
vanuit hematomen. Deze vorm komt het minst vaak voor. [5,6]
De primaire en secundaire subtypen IPEH beperken zich tot
intravasculaire lokalisaties, terwijl het tertiaire subtype ook
extravasculair voorkomt.

De casus die wij hier presenteren betreft het primaire subty-
pe IPEH en is bijzonder vanwege het aantal tumoren en de
unieke lokalisatie, waarbij de tumoren beperkt zijn tot een
unilaterale bovenste extremiteit. Er is slechts één case report
gepubliceerd met vergelijkbare presentatie, voor zover wij
kunnen natrekken. [7]

Het belangrijkste aanvullend onderzoek betreft histopatho-
logisch onderzoek. [8] IPEH kan op minder toegankelijke loca-
ties voorkomen zoals in de lever, baarmoeder, het maag-darm-
kanaal en periorbitaal. [9] In deze gevallen zijn beeldvormende
onderzoeken nodig zoals een CT-scan. [9,10]

De histologie van IPEH wordt gekenmerkt door de aanwezig-
heid van gedilateerde bloedvaten met intraluminale papillaire
formaties bedekt met normaal endotheelcellen. In deze vas-
culaire structuren kan hemorragische inhoud aanwezig zijn.
Belangrijk is dat IPEH wordt onderscheiden van een maligne
tumor. Bij IPEH is er geen sprake van necrose, cel pleomor-
fisme of mitotische figuren, welke wel aanwijzingen zijn bij
maligne tumoren. [7]

IPEH kan histologische overeenkomsten hebben met een
angiosarcoom, maar angiosarcomen presenteren zich zelden
uitsluitend binnen het vasculaire lumen. De intravasculaire
lokalisatie van de primaire en secundaire subtype IPEH kan
dus helpen bij het onderscheiden van deze twee aandoe-
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ningen. Hoewel zeldzaam, kan het extravasculaire tertiaire
subtype IPEH wel leiden tot een verkeerde diagnose van
angiosarcoom. De differentiaaldiagnose bestaat naast het
angiosarcoom verder uit: granuloma pyogenicum, Kaposi-
sarcoom, hemangioom en endovasculaire papillaire angioen-
dothelioma. [8]

De behandeling van IPEH is middels radicale excisie van de

tumor. De laesie is goed te onderscheiden van het omliggende

weefsel en vereist geen aanvullende chirurgische marges bij
excisie. [11] De prognose is goed, met uitzondering van intra-
craniéle IPEH welke fataal kunnen zijn. [8,13] Nacontrole is
na excisie wel vereist omdat er een kleine kans is op recidief
vooral bij een niet radicale excisie. [8,12] Recidieven worden
vaker gezien bij de secundaire en tertiaire vorm. Bij recidief
kan gekozen worden voor behandeling d. mv. chemotherapie
of radiotherapie. Er is geen consensus over de duur van de

follow-up. [6] In onze casus was er geen recidief van de tumor

(afbeelding 5).

LEERPUNTEN

« Intravasculaire papillaire endotheliale hyperplasie (IPEH)
is een benigne vasculaire pseudotumor.

* IPEH kan zich als een solitaire nodus of multipele nodi
presenteren.

* De voorkeurslocaties van IPEH zijn het hoofd-halsgebied
gevolgd door de handen, met name de vingers.

* De diagnostische gouden standaard is histopathologisch
onderzoek.

* Het angiosarcoom is de belangrijkste histologische
differentiaaldiagnose van IPEH.

* De behandeling van IPEH bestaat uit radicale excisie van
de tumor. De prognose is gunstig, met uitzondering van
intracraniéle IPEH.

* Nacontrole na excisie is noodzakelijk vanwege het risico
op recidief, vooral bij onvolledige excisie.

TREFWOORDEN

Intravasculaire papillaire endotheliale hyperplasie -
Masson’s tumor - benigne vasculaire pseudotumor - benigne
tumor - vasculaire tumor - intraluminale papillaire formaties
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