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SAMENVATTING
Wij presenteren in deze casus een jong meisje met een 
groot segmentaal faciaal infantiel hemangioom en een 
combinatie van een dandy-walkermalformatie en dyspla-
sie van de arteria carotis interna. Hiermee voldoet zij aan 
de criteria voor het PHACE-syndroom. Er is sprake van 
het PHACE-syndroom in geval van een groot (segmen-
taal faciaal) infantiel hemangioom gecombineerd met 
bepaalde breinanomalieën in de achterste schedelgroeve, 
arteriële cerebrale afwijkingen, cardiale afwijkingen, 
oogafwijkingen of ventrale ontwikkelingsstoornissen. Wij 
beschrijven het beloop van de casus en de meest belang-
rijke kenmerken van het syndroom.

TREFwOORDEN
PHACE-syndroom – PHACES syndroom – segmentaal 
hemangioom – infantiel hemangioom  – neurocutane 
syndromen

SUMMARy
We present the case of a young girl with a large 
segmental facial infantile hemangioma and a 
combination of a Dandy-Walker malformation and 
dysplasia of the internal carotid artery. This meets 
the diagnostic criteria for PHACE syndrome. PHACE 
syndrome is defined by large (segmental facial) infantile 
hemangiomas associated with posterior fossa anomalies 
of the brain, arterial abnormalities, cardiac defects, eye 
anomalies and sternal defects. We describe the the most 
important features of this syndrome and report on the 
outcome of this case.
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CASUS

anamnese
Wij zagen op onze polikliniek een meisje van zeven 
weken oud dat werd verwezen door de kinderarts 
wegens een afwijking aan de voetzool. Zij had een 
paarsrode verkleuring aan de linkervoetzool, die 
direct bij de geboorte al aanwezig was. Drie dagen 
na de geboorte ontwikkelde zich in dit gebied een 
wond waar later een korst op kwam. Tevens ont-
stond steeds meer zwelling van de voet en werd 
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deze pijnlijker. Zij werd geboren bij een amenor-
roeduur van 40+ 2 weken met een gewicht en leng-
te passend bij de leeftijd. Tijdens de zwangerschap 
is er geen vlokkentest of andere invasieve prenatale 
diagnostiek verricht. De bevalling verliep zonder bij-
zonderheden en het meisje vertoonde een normale 
psychomotorische ontwikkeling. 

dermatologisch onderzoek 
Wij zagen op de linkervoetzool, ter plaatse van de 
bal van de voet doorlopend naar de laterale zijde 
voetrand met meedoen van de vijfde teen een matig 
scherp begrensde erythemateuze plaque met cen-
traal een hemorragische crusta (figuur 1A). De vijfde 
teen leek verkleefd aan de voet (figuur 1B). Arteriële 
pulsaties waren moeilijk te beoordelen. Er was 
sprake van non-pitting oedeem van de linkervoet. 
Bij palpatie van de voet werd patiënte geïrriteerd 
en leek zij pijn te hebben. Er was geen sprake van 
koorts.

aanvullend onderzoek
Histologisch onderzoek
Onder de differentiële diagnose van een cutis mar-
morata teleangiectatica congenita, rapidly involuting 
congenital hemangioma (RICH) of een aplasia cutis 
congenita werd een 3 mm biopt afgenomen (figuur 
2A en 2B). 
Er werd een normale epidermis gezien. De dermis 
werd vrijwel geheel ingenomen door een 
proliferatie van capillaire vaatjes. Het endotheel was 
deels afgeplat en deels wat plomper. Verspreid wer-
den ook enkele grotere, dikwandige vaten gezien. 
Er waren geen maligne kenmerken. De GLUT-1-
kleuring was negatief. Het beeld kon passen bij een 
congenitaal hemangioom zoals een RICH.

Kweek
Een banale kweek van de wond liet groei van 
Staphylococcus aureus zien.

diagnose
Rapidly involuting congenital hemangioma (RICH).

Figuur 1A. Bij presentatie, 7 
weken oud.

Figuur 2A en 2B. 

beloop
De diagnose RICH werd gesteld. In de maand daar-
na leek het ulcus zich uit te breiden, waarop er door 
de kinderarts onder verdenking van een cellulitis 
behandeld werd met orale amoxicilline/clavulaan-
zuur. Patiënte werd door ons regelmatig op de poli 
gezien. In eerste instantie behandelden wij de laesie 
met Betnelan zalf vier keer per week. Daarna heb-
ben we met Duoderm ET pleisters behandeld om 
de wondgenezing te bevorderen en de pijn te ver-
minderen. Om zoveel mogelijk te voorkomen dat de 
vijfde teen door verlittekening aan de voet zou ver-
kleven werden in overleg met de plastisch chirurg 

Figuur 1B. Bij presentatie, 7 
weken oud, zijaanzicht.

Figuur 1C. Bij leeftijd van 6 
maanden.

Figuur 1D. Bij leeftijd van 2 
jaar, na huidtransplantatie.
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Figuur 2A en 2B. 

proliferatiefase kennen. In ongeveer de helft van 
de gevallen is er bij de geboorte wel een precursor 
laesie van het infantiel hemangioom te zien, wat 
er uit kan zien als een krasje, een blauwe plek, een 
teleangiëctatische patch of een anemische macula.6 
Infantiele en congenitale hemangiomen vertonen 
ook een verschillend histologisch beeld7 en verschil-
lende immunohistochemische kenmerken, omdat 
daar waar het infantiele hemangioom het glucose 
transporter protein GLUT-1 tot expressie brengt op 
de endotheelcellen, zijn de vaten van congenitale 
hemangiomen GLUT-1-negatief.8 
Klinisch kan een RICH zich op drie manieren pre-
senteren. Ze zijn beschreven als 1) een roodpaarse 
tumor met prominente vaattekening aan één kant 
van de tumor of aan de periferie, 2) een verheven 
grijzige tumor met multipele teleangiëctastieën en 
een bleke halo, en 3) een platte meer infiltratieve 
tumor met een livide kleur, zoals gezien werd bij 
onze patiënte. De meest voorkomende lokalisaties 
zijn in het hoofd-halsgebied of op de extremiteiten.4 
De oorzaak van het ontstaan van de RICH is tot nu 
toe onbekend. De diagnose kan gesteld worden op 
basis van het typische klinische beeld en het snel 
optreden van de involutie kort na de geboorte. In 
atypische gevallen, zoals ook bij onze patiënte, is 
aanvullend histologisch onderzoek noodzakelijk, 
ook om maligne tumoren zoals sarcomen uit te 
sluiten.9 Het beleid bij een ongecompliceerde RICH 
is expectatief; na involutie kan zo nodig chirurgi-
sche correctie van de restafwijking plaatsvinden. 
Complicaties die kunnen optreden bij de RICH zijn 
ulceratie met pijn en verlittekening. In zeldzame 
gevallen kan een thrombocytopenie gezien worden. 
Deze treedt dan meestal vroeg in de neonatale peri-
ode op en is van voorbijgaande aard.10
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dagelijks vetgazen aangebracht tussen de vierde en 
vijfde teen. Langzaam aan trad involutie van de lae-
sie op (figuur 1C). Echter, tijdens het beloop bleek 
dat de vijfde teen toch naar de voet toe werd getrok-
ken en deze niet meer te redresseren was. Daarom 
is op de leeftijd van acht maanden door de plastisch 
chirurg de teen chirurgisch losgemaakt met plaat-
sing van een full thickness graft vanuit de lies. Het 
postoperatieve beloop was ongecompliceerd en 
patiënte wordt op de leeftijd van één jaar en twee 
maanden naar de revalidatiearts doorverwezen voor 
aangepast schoeisel (figuur 1D). Op driejarige leef-
tijd is er sprake van slechts een geringe beperking 
in het lopen door een contractuurstand van de voet 
en door een smallere linkervoet.

bESpREkING

Een RICH is een benigne vasculaire tumor.1 Het 
behoort tot de groep van de congenitale heman-
giomen, waartoe ook het non-involuting congenital 
hemangioma (NICH) en het recent beschreven 
partially involuting congenital hemangioma (PICH) 
behoren.2 Congenitale hemangiomen ontstaan en 
prolifereren in utero en kunnen door middel van 
echografie tijdens de zwangerschap al gedetecteerd 
worden.3 Congenitale hemangiomen zijn derhalve 
bij de geboorte aanwezig. Na de geboorte onder-
scheiden ze zich van elkaar door hun verschillend 
biologisch gedrag. De NICH blijft onveranderd aan-
wezig en groeit proportioneel mee met het kind.4 De 
RICH begint snel na de geboorte te involueren en is 
binnen zes tot veertien maanden na de geboorte ver-
dwenen, waarbij er na involutie overtollig restweef-
sel kan overblijven.4 Involutie kan in het centrum 
van de laesie beginnen, waarbij ook centrale ulcera-
tie kan optreden,4 vergelijkbaar met het beloop bij 
de casus van onze patiënte. In een minderheid van 
de gevallen is er sprake van een PICH, waarbij in 
eerste instantie ook na de geboorte snelle involutie 
optreedt, maar waarbij deze involutie stagneert op 
de leeftijd van twaalf tot dertig maanden oud. De 
restafwijking van de PICH gedraagt zich vervolgens 
als de NICH, omdat het daarna onveranderd aanwe-
zig blijft en proportioneel meegroeit met het kind.2

Alhoewel het woord ‘hemangioom’ in de benaming 
van deze tumoren voorkomt zijn het wezenlijk 
andere vasculaire tumoren dan het veelvoorko-
mende infantiel hemangioom oftewel hemangioma 
of infancy. Het infantiel hemangioom is bij de 
geboorte niet aanwezig, ontstaat pas in de eerste 
dagen tot weken na de geboorte en zal daarna een 
snelle proliferatie laten zien. De sterkste groei van 
het infantiel hemangioom treedt op in de eerste 
weken tot maanden na de geboorte, waarbij op de 
leeftijd van drie maanden 80% van de uiteindelijke 
grootte van het hemangioom al bereikt is.5 In de 
daaropvolgende maanden zal de snelheid van de 
proliferatie afnemen, waarbij het infantiel heman-
gioom grofweg stopt met prolifereren op de leeftijd 
van twaalf maanden, alhoewel zowel kortere als 
langere proliferatiefasen zijn beschreven,5 waarbij 
vooral de diepere hemangiomen een wat langere 
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SAMENVATTING
We presenteren een casus van een rapidly involuting 
congenital hemangioma (RICH) bij een zeven weken 
oud meisje dat zich presenteert als een ulcererende ery-
themateuze verkleuring aan de voetzool. Het ziektebeeld 
RICH wordt verder besproken.

TREFwOORDEN
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luting congenital hemangioma

SUMMARy 
We present a case of a 7 week old baby girl with a rapidly 
involuting congenital hemangioma (RICH), presenting 
as an ulcerating erythematous plaque on the sole of the 
foot. We discuss the clinical aspects of RICH.
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zIEkTEGESCHIEDENIS

Een neonaat, elders geboren door middel van een 
spontane bevalling na een voldragen ongecompli-
ceerde zwangerschap, toonde direct bij de geboorte 

meerdere huidafwijkingen. Gegeneraliseerd voor-
komend op het lichaam waren er multipele stevige 
niet-comprimeerbare violetrode lenticulaire en num-
mulaire plaques en noduli zichtbaar. Enkele laesies 
hadden een hemorragische component (figuur 1). 
Laboratoriumonderzoek toonde een ernstige trom-
bocytopenie van 37 x 109/L. Enkele dagen na de 
geboorte werd de neonaat overgeplaatst naar het 
AMC nadat hij hematemesis en melena ontwikkel-
de. Dit resulteerde in een daling van het hemoglo-
binegehalte. In verband met excessief bloedverlies 
vanuit, naar later bleek, een hoge gastro-intestinale 
bloeding had hij in zijn eerste levensweek dagelijks 
erythrocyten- en trombocytentransfusies nodig. De 
klinische differentiële diagnose bestond hoofdzake-
lijk uit multifocale lymphangio-endotheliomatose 
met trombocytopenie (MLE-T) en diffuse neonatale 
haemangiomatosis. Ook werd gedacht aan blue 


