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Ilumetri is een il-23 remmer voor patiënten met matige tot ernstige plaque psoriasis die in aanmerking komen voor systemische behandeling1
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Merkelcelcarcinoom:  
is chirurgie altijd vereist?
N.W.J. Kelleners-Smeets1, F.W.R. Wesseling2
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Merkelcelcarcinoom is een agressieve huidtumor die met name voorkomt bij oudere patiënten, 
met een voorkeur voor het hoofd-halsgebied. Lange tijd was als behandeling chirurgie, al dan 
niet met adjuvante radiotherapie, de gouden standaard. De laatste jaren wordt duidelijker dat 
ook met primaire radiotherapie curatie bereikt kan worden.

1.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Maastricht UMC+, Maastricht; School for Oncology and Developmental Biology (GROW).
2. 	 Radiotherapeut, afdeling Radiotherapie (MAASTRO), Maastricht UMC+, Maastricht; School for Oncology and Developmental Biology (GROW).
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Tabel. TNM classificatie (8e editie UICC/ AJCC)

Primaire tumor (T)

Tx Primaire tumor kan niet beschreven worden

T0 Geen primaire tumor aanwezig

Tis In situ primaire tumor

T1 Diameter ≤ 2 cm

T2 >2 cm en ≤ 5 cm maximale tumor diameter

T3 > 5 cm tumor diameter

T4 Primaire tumor invadeert bot, spier, fascie, of kraakbeen

Lymfklieren (N)

Nx Regionale lymfklieren kunnen niet beoordeeld worden

N0 Geen regionale lymfkliermetastasen

N1 Metastasen in regionale lymfklieren

N1a (sn) Microscopische metastase gedetecteerd bij sentinel node

N1a Microscopische metastasen gedetecteerd bij lymfklierdissectie

N1b Macroscopische metastase (klinisch)

N2 In transit metastasen zonder lymfkliermetastase

N3 In transit metastasen met lymfkliermetastase

Afstandsmetastasen (M)

M0 Geen metastasen op afstand

M1 Metastasen op afstand (muv regionale lymfkliermetastasen)

M1a Metastasen in huid, subcutane weefsels of metastasen in op 
afstand gelegen lymfklieren

M1b Metastasen in long

M1c Overige viscerale metastasen
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Dermatologische bijwerkingen  
van immuuntherapie
Y.S. Elshot1,2
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Met de explosie aan nieuwe kankerbehandelingen zal de zogenaamde ‘supportive oncodermatology’ 
wat zich bezig houdt met o.a. dermatologische bijwerkingen, een steeds groter deel worden van de 
dagelijkse praktijk van de dermatoloog.

1.	 AIOS Dermatologie, Afdeling Dermatologie, Amsterdam UMC
2.	 Arts-onderzoeker, Afdeling Dermatologie, Antoni van Leeuwenhoek ziekenhuis

Figuur 1. De kanker-immuun 
cyclus. Anti-CTLA-4 (stap 3) grijpt 
in op de centrale lymfoïde orga-
nen waarin priming en prolifera-
tie van T-cellen plaatsvindt, terwijl 
anti-PD-1/L1 (stap 7) dit voorna-
melijk op het niveau van de tumor 
‘microenviroment’ en het perifeer 
weefsel doet.

Copyright: Reprinted from 
Immunity, Volume 39, Chen 
DS, Mellman I, Oncology meets 
immunology: the cancer-immuni-
ty cycle, Pages No. 1-10, Copyright 
(2013), with permission from 
Elsevier
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Tabel 1.  Overzicht van de door FDA-goedgekeurde immuuncheckpoint inhibitors

Target Naam Kankersoort (in volgorde van goedkeuring)

CTLA-4 Ipilimumab (2011) Melanoom, NCC, CRC, HCC, NKCLC, mesothelioom

PD-1 Pembrolizumab (2014) Melanoom, NKCLC, hoofd-hals PCC, Hodgkin lymfoom, dMMR/
MSI-H maligniteiten, UCC, maagcarcinoom, cervixcarcinoom, 
PMBCL, HCC, merkelcelcarcioom, RCC, SCLC, oesofaguscarcinoom, 
endometriumcarcinoom, TMB-high cancers, cutaan PCC, CRC

Nivolumab (2014) Melanoom, NKCLC, NCC, Hodgkin lymfoom, hoofd-hals PCC, UCC, CRC, 
HCC, KCLC, oesofaguscarcinoom, pleuraal mesothelioom

Cemiplimab (2018) Cutaan PCC, NKCLC

PD-L1 Atezolizumab (2016) UCC, NKCLC, mammacarcinoom (tripel negatief), SCLC 

Avelumab (2017) Merkelcelcarcinoom, UCC, NCC

Durvalumab (2017) UCC, NKCLC, SCLC

CRC: colorectaalcarcinoom; FDA: ‘The United States Food and Drug Administration’; HCC: hepatocellular 
carcinoom; NCC: niercelcarcinoom;  (N)KCLC: (niet-)kleincellig longcarcinoom; dMMR/MSI: ‘mismatch repair 
deficient/microsatellite instability-high’ ; PCC: plaveiselcelcarcinoom; PMBCL: primair mediastinaal groot B-cel 
lymfoom; TMB: ‘Tumor mutational burden’; UCC: urotheelcelcarcinoom
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Tabel 2. Overzicht van dermatologische immuun-gerelateerde adverse events tijdens behandeling met  
immuuncheckpoint inhibitors

Reactie Anti-CTLA-4 Anti-PD-(L)1

Inflammatoir • CD30+ lymfomatoide reacties
• Neutrofiele dermatosen
	 • Syndroom van Sweet
	 • Pyoderma gangrenosum
	 • Subcorneale pustuleuze dermatose

• �Immunobulleus (o.a. bulleus pemphigoid)
• Eosinofiele fasciitis
• EEM-like
• Lichenoid / lichen planus-like
• Lupus-like
• Urticaria
• Vasculitis

• Maculopapuleus exantheem

• �Overig: papulopustuleuze dermatitis, dermatomyositis-like, eczemateus, granulomateus/sarcoid-
like, panniculitis (erythema nodosum-like), fotosensitiviteit, pruritus, psoriasiform, recall dermatitis, 
sclerodermoid-like

Keratinocyt • Acantholytische dermatitis / Grover-like

Melanocyt • Melanoom-geassocieerde vitiligo, poliosis, regressie van naevi, tumorale melanose

SCAR • DRESS • Erytrodermie

• SJS/TEN spectrum, AGEP

Overig • Exacerbatie pre-existente auto-immuun dermatosen
• Alopecia areata, xerostomie, mucositis, verhoogd infectierisico

AGEP = acute gegeneraliseerde exanthemateuze pustulose; EEM = erythema exudativum multiforme; DRESS = drug rash 
with eosinophilia and systemic symptoms; SCAR = serious cutaneous adverse event; SJS = Stevens-Johnson syndroom;  
TEN = toxisch epidermale necrolyse
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Samenvatting
Op het moment zijn er drie imuuncheckpoint inhibitors (ICI) 
beschikbaar, namelijk anti-CTLA-4, anti-PD-L en anti-PD-L1. 
Tijdens behandeling met ICI krijgt een groot deel van de 
patiënten te maken met immuun-gerelateerde adverse 
events (irAEs). De meeste irAEs zijn dermatologisch van aard 
met een incidentie rond de 25%. De meest voorkomende 
dermatologische irAEs zijn pruritus, maculopapuleus 
exantheem en melanoom-geassocieerde vitiligo. Hiernaast 
zijn er nog een aantal anti-PD-1 specifieke dermatosen zoals 
lichenoide, psoriasiforme en bulleuze erupties. Ondanks dat 
de exacte mechanismen nog niet zijn opgehelderd, wordt 
er vanuit gegaan dat er verschillende immunologische 
mechanismen verantwoordelijk zijn voor de klinische 
presentaties. Voor de classificaties van de irAEs wordt vaak 
gebruikt gemaakt van de ‘Common Terminology Criteria for 
Adverse Events’. Aan de hand van dit gradatiesysteem zijn er 
behandelrichtlijnen opgesteld waar een andere werkwijze 
gehanteerd wordt die we in de huidige praktijk gewend zijn 

Trefwoorden
immuuntherapie, imuuncheckpoint, bijwerkingen, auto-
immuun, dermatologisch

Summary
There are currently three available immune-checkpoint 
inhibitors (ICI): anti-CTLA-4, anti-PD-L, and anti-PD-L1. During 
ICI treatment a large portion of patients develop immune-
related adverse events (irAEs). Dermatologic irAEs are the 
most common, with an estimated incidence of around 25%. 
Typical irAEs consist of pruritus, maculopapuleus rash, 
and melanoma-associated vitiligo. In addition, anti-PD-1 
treatment is associated with specific dermatologic irAEs 
such as lichenoid, psoriasiform and bullous rashes. Although 
the exact  mechanisms are unknown, it is hypothesized that 
multiple mechanisms are resposnible fort he different clinical 
presentations. Current treatment guidelines are based on 
the grading system used in the of the Common Terminology 
Criteria for Adverse Events.

Keywords
immune checkpoint inhibitors, immunecheckpoint, adverse 
events, auto-immune,  dermatologic

Vermelding belangenverstrengeling
Geen
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Mind your gap – Tips en tricks  
in de dermatochirurgie
J.M. Muche
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Dermatochirurgische ingrepen maken een steeds groter deel uit van de dagelijkse dermatologische praktijk. 
Vooral de opkomst van de drie grote huidkankers (melanoom, plaveiselcelcarcinoom, basaalcelcarcinoom) en 
hun voorlopers heeft hiervoor gezorgd. In dit artikel wil ik mijn eigen benadering van een sluiting uitleggen. 
Wellicht dat dit andere dermatologen kan helpen bij het sluiten van uitdagende defecten.

Dermatoloog, Mohs Klinieken Amsterdam – Dordrecht – Hoorn

B

A

C
Afbeelding 1. Secundaire wond-
genezing. Van links naar rechts: 
Primaire tumor, defect na Mohs-
chirurgie, sluiting, postoperatief 
beeld. A. Secundaire wondgene-
zing, B. Approximatie, C. Deels 
primaire sluiting, in et concave 
gedeelte secundaire wondgene-
zing.
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BA C

Afbeelding 2. Ruimte in het gelaat. A. Excellente arealen voor secundaire wondgenezing. B. Arealen met 
gewoonlijk veel weefsel surplus. C. Cosmetische units in het gelaat.

Afbeelding 3. Incisielijnen. A. Relaxed skin tension lines. B. Biodynamical skin excision lines.  
C. Optimale incisielijnen.

BA C
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Oud nieuws en nieuwe ontwikkelingen: 
vitiligo anno 2022
A. Wolkerstorfer1, M.W. Bekkenk2
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Oud nieuws
1. Anti-inflammatoire behandeling
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De behandeling van vitiligo is moeilijk vanwege het chronisch beloop met onvoorspelbare opvlammingen, 
maar vooral vanwege de soms uitgebreide afbraak van melanocyten. Terwijl de inflammatoire component, 
zoals bij eczeem en psoriasis, vrij snel reageert op anti-inflammatoire behandeling, is voor repigmentatie een 
behandelduur van 6 tot 12 maanden gebruikelijk. Witte plekken die eenmaal zijn ontstaan, repigmenteren dus 
zeer langzaam maar soms ook helemaal niet. 

1.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Amsterdam UMC
2.	 Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Amsterdam UMC

Figuur 1. Belangrijkste aangrijpingspunten voor bestaande behandelingen

PIGMENTSTOORNISSEN

Homebased 
daglicht PDT
Nieuw >1 MILJOEN

Galderma Benelux B.V. Gravinnen van Nassauboulevard 91  •  4811 BN Breda, Nederland  •  Tel. : +31 (0)183 69 1919  •  info.nl@galderma.com  •  www.galdermabenelux.com
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speciaal 
ontwikkeld 
voor uw patiënt Scan en vraag de 

Homebased-kit aan!

Wat is het?
Daglicht PDT uitgevoerd 
door de patiënt zelf 
in de vertrouwde 
thuisomgeving

Deze toepassing is 
even effectief als 
DL PDT onder 
supervisie
van een arts2

Voor de behandeling van lichte en matige aktinische keratosen1
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3. Pigment transplantatie
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Tabel 1. Voor- en nadelen van de belangrijkste transplantatietechnieken bij vitiligo

Behandeling Makkelijk
in gebruik

Voordeel door  
lage kosten

Goede kleur  
match

Voordeel door weinig 
bijwerkingen

Donor/acceptor 
ratio

Punch grafting ++ ++ - - -

Blaardak grafting +/- + + + +/-

Split skin grafting +/- + ++ - --

Epidermale cel 
suspensie grafting

-- -- + - ++
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Pigmentvlekken bij kinderen als  
uiting van een syndroom

	 Een klinische benadering

M. de Graaf
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Pigmentvlekken bij pasgeborenen en jonge kinderen zijn een veel voorkomende reden voor presentatie aan 
de (kinder)dermatoloog. Terwijl kleine, solitaire afwijkingen meestal geen betekenis hebben, ontstaat bij 
multipele, uitgebreide of grote afwijkingen de vraag of er sprake kan zijn van een onderliggende aandoening 
of syndroom. Dit is vaak lastig, omdat de huid hiervan de eerste presentatie kan zijn en de andere kenmerken 
van het syndroom zich nog niet hebben geuit. In sommige gevallen is een afwachtend beleid gerechtvaar-
digd, omdat de diagnose dit afwachtende beleid niet veranderd. Maar soms kan een vroegtijdige diagnose het 
beleid ten aanzien van screening voor bijkomende problematiek wel degelijk veranderen. 

(Kinder)dermatoloog, Afdeling Dermatologie/Allergologie, UMC Utrecht/Wilhelmina Kinderziekenhuis

Figuur 1 Begrenzing van café au lait maculae
Café au lait maculae met een goed gedefinieerde, regulaire begrenzing 
worden coast of California maculae genoemd naar de glad verlopende 
kustlijn van California. Dit is kenmerkend voor cafe au lait maculae bij 
neurofibromatose type 1. Hebben zij meer een gekartelde, irregulaire 
begrenzing met soms ook ‘eilandjes voor de kust’ dan worden zij coast 
of Maine maculae genoemd naar de meer ruig verlopende kustlijn van 
de Amerikaanse staat Maine. Dit wordt vaker gezien bij het McCune-
Albright syndroom.
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Tabel 1 Genetische syndromen met cafe au lait maculae

Betrokken gen(en) Overervering Belangrijkste klinische kenmerken (naast de CALM)

Neurofibromatose type 1 NF1 AD Axillaire freckling, neurofibromen, tumoren van het CZS (zoals optische 
gliomen en Lisch noduli), skeletafwijkingen en leerproblemen

Segmentale 
neurofibromatose type 1

NF1 Sporadisch
(mozaïcisme)

Symptomen van NF1 beperkt tot een segment van het lichaam

Neurofibromatose type 2 NF2 AD Bilaterale acusticus neurinomen, astrocytomen, ependymomen, 
schwannomen, meningeomen, subcutane neurofibromen, 
polyneuropathie, juveniel subcapsulair cataract

McCune-Albright syndroom GNAS1 Sporadisch
(mozaïcisme)

Segmentale hyperpigmentatie volgens de Blaschko-lijnen, fibreuze 
dysplasie, hyperfunctionele endocrinopathieën waaronder vroegtijdige 
puberteit

Legius-syndroom SPRED1 AD Macrocefalie, faciale dysmorfieën met hypertelorisme, leerproblemen, 
lipomen

Noonan-syndroom met 
multipele lentigines 
(LEOPARD-syndroom)

PTPN11, RAF1,  
BRAF, MEK1

AD Lentigines, faciale dysmorfie, cardiomyopathie, valvulaire pulmonalis 
klep stenose, kleine gestalte, skeletafwijkingen, doofheid, mentale 
retardatie; allelisch met het Noonan-syndroom

Cardio-Facio-Cutaan 
syndroom (CFC)

BRAF, MEK1,  
MEK2, KRAS

AD Kleine gestalte, kenmerkend gelaat, hartafwijkingen, dun, krullend haar, 
mentale en psychomotore retardatie

Constitutioneel Mismatch 
Repair Deficiëntie (CMMRD)

PMS2, MLH1,  
MSH2, MSH6

AR Lymfomen, leukemieën, hersentumoren, colorectale carcinomen; 
intertrigineuze freckling

AD autosomaal dominant, AR autosomaal recessief, CALM café-au-lait maculae, LEOPARD (acroniem): lentigines, ECG-afwijkingen, oculair  
hypertelorisme, pulmonale stenose, genitale afwijkingen, groeiachterstand, doofheid, NF-1 neurofibromatose Type 1, CZS centraal zenuwstelsel

Afbeelding 1.
A. �Multipele café au lait maculae op de rug bij meisje van 

4 jaar in het kader van neurofibromatose type 1.
B. �Café au lait macula met regulaire begrenzing (coast of 

California macula)
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Tabel 2 Genetische syndromen met lentigines

Betrokken gen(en) Overervering Belangrijkste klinische kenmerken (naast de lentigines)

Peutz-Jeghers syndroom LKB1/STK11 AD Multipele hamartomateuze poliepen, kwaadaardige tumoren van het 
maagdarmstelsel en andere organen

Noonan-syndroom met 
multipele lentigines  
(LEOPARD-syndroom)

PTPN11, RAF1,  
BRAF, MEK1

AD CALM, faciale dysmorfie, cardiomyopathie, valvulaire pulmonalis 
klep stenose, kleine gestalte, skeletafwijkingen, doofheid, mentale 
retardatie; allelisch met het Noonan-syndroom

Carney Complex (CNC) PRKAR1A AD Mucocutane en cardiale myxomen, blue en andere melanocytaire 
naevi, primair gepigmenteerde nodulaire adrenocorticale dysplasie, 
endocriene neoplasie

AD autosomaal dominant, LEOPARD Lentigines, ECG-afwijkingen, oculaire hypertelorisme, pulmonale stenose, abnormale genitaliën,  
groeiachterstand, gehoorverlies
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Samenvatting
Pigmentvlekken bij kinderen kunnen het eerste klinische 
kenmerk zijn van een onderliggende aandoening of 
syndroom. Café au lait maculae en lentigines zijn hiervan 
bekende voorbeelden. Café au lait maculae kunnen 
geassocieerd zijn met syndromen zoals neurofibromatose 
type 1, Legius syndroom en McCune-Albright syndroom. 
Lentigines worden gezien bij bijvoorbeeld Peutz-Jeghers 
syndroom en Noonan syndroom met multipele lentigines 
(LEOPARD syndroom). Een vroegtijdige diagnose is belangrijk 
om de juiste screening en surveillance af te spreken voor 
deze kinderen. 

Trefwoorden
pigmentvlek, café au lait maculae, lentigines, 
neurofibromatose, genetische syndromen

Vermelding belangenverstrengeling
Geen

Summary
Hyperpigmented macules in children can be the first clinical 
sign of an underlying condition or syndrome. Café au lait 
maculae and lentigines are well-known examples. Café au 
lait maculae may be associated with syndromes such as 
neurofibromatosis type 1, Legius syndrome and McCune-
Albright syndrome. Lentigines are seen in Peutz-Jeghers 
syndrome and Noonan syndrome with multiple lentigines 
(LEOPARD syndrome). Early diagnosis is important to agree 
on appropriate screening and surveillance for these children.

Keywords
hyperpigmentation, café au lait macules, lentigines, 
neurofibromatosis, genetic syndromes of pigmentation
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Non-melanocytaire pigmentstoornissen
M.V. Starink
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Non-melanocytaire pigmentstoornissen komen in de dagelijkse dermatologische praktijk minder vaak voor 
dan pigmentstoornissen op basis van melaninepigment. Soms is het onderscheid tussen melanocytair en 
non-melanocytair moeilijk te maken, maar wel essentieel voor de behandeling. In dit artikel komen meerdere 
oorzaken van non-melanocytaire pigmentstoornissen aan de orde.

Dermatoloog, afdeling Dermatologie, Amsterdam Universitair Medisch Centrum

Afbeelding 1

Afbeelding 1. Blauw-grijze pigmentatie na langdurig gebruik 
Minocycline (Fotoarchief Amsterdam UMC)



25Nederlands Tijdschrift voor Dermatologie en Venereologie | jaargang 32 | nummer 4 | april 2022

�������‚��
� ��
 ��� ��� ��	 ����
��� ����
���� ��������� 
���� ��
 �
  ��� ���� «¢‹ �� ��� ��� �
 ������
��� ��������• 
������	� �
 �� 
����� ��� ��� �������
�� ��� ���
�

��� 
��� ���

����� ��
 �� ��� 

�����
 �� �� ���������������
��� 
«�‹ ���

�� �
 �� ����������� �������
���� �� �� ����������� 
������	�� ��
�–

��� �
 ������������ ���� �����
����� ��� �� 
����������� �� „�
��
���� ��
��������������

Pigmentveranderingen als gevolg van  
voeding
����������� �
 ��� ���������	� ����������� ��� �� ���� ��
 
������ ��� ��������� ������
��
�� ”�����
��� �� ��
 ����� �� 
�� �� ����� ��
 ����
 ������ ���
 ���� ���
���
�� ��� ��� 
�������
 ��� ”�����
��� ����

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

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

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

���
�� ��� ����
��� ����

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

����� �� ����
�����

���� ��
 ��� ���
�� ��� ��������� �� 
��
 ����� ��� �������������  ���
���  ���
 ����
�����–���� 
�����
�
 �����
�
� �����°�� �����
�� ���� ���
�� �� ���������
���������� ���
 ����
 ��
 ������� ��
 ��
���
� «�‹

Pigmentveranderingen als gevolg van  
interne ziekten
��� �� ��
���� ������������ ��� ���
���������
���� �����
������������� ����� �
 �����	� �������
 ��
 ���

 ������ �� 
���

 ����������� �� ��������������� ��� ���� �� 
������ �
 
��
 ������ ��� ��� �������� ���������� �����
� �� ��
 ������ ��
 
������ ��� ���������� �� �������� ��� �� ���������������� 
›����
������ ��
 �������� ���������� �
 ��� ������ �������
���� ��� ����������������� ��� ������ fl�� ������
�������������� �
 ��� ������	�� ���������� ������	 
� ���� 
�	 �� ��
 �� ������� ����
 ���������� ��
 �	 �� 

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

��	���  �	� �� ���

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

Tabel. Medicatie en non-melanocytaire pigmentveranderingen

Amiodarone Leigrijze tot livide verkleuring zon-
blootgestelde huid, met name gelaat

Arsenicum Brons-kleurige hyperpigmentatie axillae, 
liezen, handpalmen, voetzolen, tepels, 
drukpunten

Bismut Gegeneraliseerde blauw-grijze verkleuring 
gelaat, nek, dorsale zijde handen
Idem orale mucosa en gingiva 

Clofazimine Diffuse rode tot rood-bruine verkleuring huid 
en conjunctivae
Violet-bruine tot blauw-grijze verkleuring

Hydrochinon (ochronosis) Grijze tot bruin-zwarte verkleuring gelaat

(Hydroxy)chloroquine Grijze tot blauw-zwarte verkleuring, pretibiaal. 
Soms gelaat, palatum, sclerae, subunguaal

Goud Blauw-grijze verkleuring zon-blootgestelde 
huid, met name orbitaal

IJzer Bruine verkleuring rond injectieplaats of 
applicatie Monsel’s solution

Kwik Leigrijze verkleuring van met name 
huidplooien

Lood “Lood-lijn” in gingiva grenzend aan tanden

Minocycline Type I: blauw-zwarte verkleuring in gebieden 
met inflammatie en littekens (acne, na 
lasertherapie)
Type II: blauw-grijze maculae met name 
pretibiaal
Type III: diffuse modderbruine pigmentatie 
zon-blootgestelde huid
Blauw-zwarte verkleuring nagels, sclerae, 
orale mucosa, tanden, botten, schildklier

Psychotropica (waaronder 
amitriptyline)

Leigrijze tot bruine verkleuring zon-
blootgestelde huid

Zilver (argyria) Diffuse leigrijze verkleuring, met name zon-
blootgestelde huid
Nagel (diffuus of lunula) en sclerae soms 
betrokken
Lokaal na topische applicatie zilver 
sulfadiazine

(Aangepast van Kang S et al. In: Levine N (ed.). Pigmentation and Pigmentary 
Disorders. Boca Raton: CRC Press, 1993:417-31. En Bolognia et al. Textbook of 
Dermatology, 4th edition, 2017: Table 67.4)

Afbeelding 2

Afbeelding 3
Afbeelding 2. Ochronosis (Fotoarchief Amsterdam UMC)

Afbeelding 3. Histopathologie ochronosis: verbrede, gehomogeni-
seerde elastinevezels met deels basofiele kleur en deels bruine tot 
okergeel. Deels banaanvormig. Duidelijke solaire elastose en enige 
pigmentincontinentie (Fotoarchief Amsterdam UMC)
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Samenvatting
Non-melanocytaire pigmentstoornissen kunnen qua 
oorzaak worden onderverdeeld in diverse groepen. 
Medicamenten zijn een belangrijke oorzaak, waaronder 
meerdere medicijnen die door de dermatoloog worden 
voorgeschreven. Voeding kan ook non-melanocytaire 
huidverkleuringen geven; carotenemie is hiervan een 
frequent voorkomend voorbeeld. Er zijn meerdere 
interne oorzaken van huidverkleuringen. Icterus en 
hemochromatose zijn hiervan voorbeelden. Tenslotte zijn er 
ook exogene oorzaken, waaronder (pseudo)chromhidrosis 
(gekleurd zweet) en phaeoderma.

Trefwoorden
pigmentstoornis – non-melanocytair – ochronosis – 
carotenemie – hemochromatose - phaeoderma 

Summary
In terms of cause, non-melanocytic pigment disorders can 
be divided into various groups. Medication is an important 
cause and includes several drugs that are prescribed by 
the dermatologist. Food can also cause non-melanocytic 
skin discolorations with carotenemia as a frequently 
seen example. There are multiple internal causes of skin 
discoloration. Icterus and hemochromatosis are examples 
of this. Finally, there are also exogenous causes, including 
(pseudo)chromhidrosis (colored sweat) and phaeoderma.

Keywords
pigment disorder – non-melanocytic – ochronosis – 
carotenemia – hemochromatosis - phaeoderma 

Vermelding belangenverstrengeling
Geen

Afbeelding 4

Afbeelding 4. Phaeoderma (Fotoarchief Amsterdam UMC)
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Van oude zalf tot nieuwe inzichten 

	 Koolteer aan de basis van nieuwe  
geneesmiddelen voor eczeem en psoriasis

E.H. van den Bogaard 
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Hoogleraar, Hoofd Laboratorium voor Experimentele Dermatologie. Afdeling Dermatologie, Radboud universitair medisch centrum, 
Radboud Institute for Molecular Life Sciences (RIMLS), Nijmegen, Nederland

Figuur 1. Een tijdslijn van wetenschappelijk onderzoek naar de rol van AHR signalering in de huid tot de ontwikkeling van een nieuwe topicale the-
rapie voor atopische eczeem (AD) en psoriasis.

PHARMACOLOGIE
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Leerpunten
•	 Teerzalf activeert de arylkoolwaterstofreceptor (AHR) in 

de cellen van de huid. 
•	 Tapinarof is een door de FDA goedgekeurde AHR ligand 

voor topicale behandeling van adolescenten met psoriasis 
vulgaris.

•	 AHR activatie in de huid draagt bij aan:
- epidermale differentiatie en barrière functie;
- �remming van hyperproliferatie en vermindering  

van acanthose; 
- �stimulatie van de antimicrobiële afweer;
- �demping van inflammatoire reactie en vermindering 

van immuun cel infiltraat.

Samenvatting
Teerzalf was ooit een belangrijk middel in de behandeling 
van chronische ontstekingsziekten van de huid, met name 
psoriasis en atopisch eczeem. Tegenwoordig is teerzalf 
geen eerste keuze behandeling onder andere door de 
opmars van effectieve en patiëntvriendelijke biologicals 
en small molecule inhibitors. Toch is er het afgelopen 
decennium veel nieuwe kennis omtrent de werking van 
teerzalf opgedaan, hetgeen zich in de komende jaren zal 
uitbetalen in vernieuwende topicale therapieën. In dit 
artikel wordt de biologische grondslag van de werking van 
teerzalf samengevat, de hieraan gerelateerde nieuwe kennis 
omtrent de biologie van de huid uitgelegd en mogelijke 
toekomstige op teer-gebaseerde therapieën besproken.

Trefwoorden
koolteer - aryl hydrocarbon receptor – AHR – microbioom – 
psoriasis - atopisch eczeem - tapinarof  

Vermelding belangenverstrengeling
Geen

Figuur 2. Teerzalf: obsoleet of vernieuwend?





30 Nederlands Tijdschrift voor Dermatologie en Venereologie | jaargang 32 | nummer 4 | april 2022

Academic pharma in Leiden
T. van Gelder
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Innovatief biomedisch onderzoek vanuit de academie heeft de basis gevormd voor veel nieuwe geneesmid-
delen, ontwikkeld door de farmaceutische industrie. Echter, de ontwikkeling van nieuwe geneesmiddelen kan 
ook binnen de muren van de academie plaatsvinden, en kan in een grote behoefte voorzien, vooral waar het 
zeldzame ziekten of niet patenteerbare producten betreft. 

Internist – klinisch farmacoloog; hoogleraar Klinische Farmacologie, in het bijzonder in Geneesmiddel-ontdekking & -ontwikkeling
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Samenvatting
De ontwikkeling van nieuwe geneesmiddelen is traditioneel 
in handen van de farmaceutische industrie. Echter, in de 
afgelopen jaren is er een sterke toename in de interesse om 
binnen de academie de eigen geneesmiddelontwikkeling een 
impuls te geven. Op dit moment staat de academie nog aan 
het begin van de leercurve om een ontwikkeltraject volgens 
alle regelgeving af te ronden, en een registratiedossier af te 
leveren. Diverse initiatieven zijn gestart. Het is zaak dat de 
verworven expertise behouden blijft en beschikbaar gesteld 
wordt voor volgende ontwikkeltrajecten. 

Trefwoorden
drug development – registration – academia - intellectual 
property - market access

Summary
Drug development has been almost exclusively in the hands 
of pharmaceutical industry. However, in recent years there 

is a strong increase in the interest of developing drugs 
within academia. At this point in time academia only has 
limited experience and expertise to bring new products to 
the market. However, several initiatives have started, and it 
is important that on a national level the expertise is shared, 
and that the expertise is made available for all academic 
researchers. This will allow the development of innovative 
treatment options for patients at an acceptable price. 
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Klinisch farmacologisch  
(huid)onderzoek
R. Rissmann
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Figuur. Het ontwikkelde concept van de ‘derma flower’ ter karakterisering van huidziekten en geneesmiddeleffecten.
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Opleiden voor zorgtransformatie
F. Scheele 
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Onze opleidingen tot arts en specialist zijn traditioneel van aard en de basis van het risico een groot deel van 
ons medische werk irrelevant te maken. We moeten veel sensitiever zijn voor maatschappelijke en technolo-
gische ontwikkelingen en daarop proactief ons (levenslang) leren inrichten. Denkt u dat over 10 jaar de der-
matoloog nog op dezelfde manier naar huidafwijkingen kijkt?

Hoogleraar Health Systems Innovation and Education, VU, Amsterdam. Gynaecoloog OLVG, Amsterdam

Onderwijskunde Maatschappij  
connectie Veranderkunde

Visie op de  
nabije toekomst

Zwaar inzetten op 
veranderbereidheid

Continue reflectie, 
planning en actie

Figuur 1. De kennisbasis die de traditionele opleiding omzet in een die  
voorbereidt op zorgtransformatie

Figuur 2. De stappen die uw opleiding maatschappelijk relevant houden
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Verduurzaming van de zorgsector in Nederland 

	 Waar staan we en waar gaan we naartoe?

S.L. Waaijers-van der Loop, M.A. Steenmeijer, L.I. Pieters, E.H.W. Huiberts, M.M. Houtman, M.C. Zijp
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Rijksinstituut voor Volksgezondheid en Milieu (RIVM)

Figuur 1: De zorgsector draagt bij 
aan een gezonde leefomgeving 
en ziektelast, direct en indirect. 
Emissies van broeikasgassen 
(BKG) en fijnstof dragen bij aan 
effecten op de volksgezondheid. 
Verminderen van de emissies 
dragen bij aan een verlaging van 
de ziektelast (DALYs, disability 
adjusted life years). Milieueffecten 
zijn onlosmakelijk verbonden met 
volksgezondheid. De percentages 
klimaatvoetafdruk en impact 
wereldwijd zijn conceptresultaten 
uit lopend onderzoek en kunnen 
nog veranderen.
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Juridische vragen en antwoorden
A.C. Hendriks
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Patiëntenvragen
Beste dermatoloog
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Het handelen van dermatologen roept juridische vragen op. Zo hebben dermatologen soms 
twijfels over het gebruik van nieuwe technieken en wat te doen naar aanleiding van vragen 
van patiënten. Een analyse van deze vragen met antwoorden.

Gezondheidsjurist, departement Publiekrecht, Faculteit der Rechtsgeleerdheid, Leiden
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Leerpunten
•	 Juridische vragen inzake de patiëntbehandeling zijn 

doorgaans eenvoudig te beantwoorden.
• 	Als u zelf het antwoord niet kent, weet dan wie u kunt 

raadplegen.
• 	Weet dat de wet patiënten veel rechten toekent, die niet 

altijd logisch zijn. 
• 	Probeer klachten te voorkomen door tijdig in gesprek te 

gaan met ontevreden patiënten.
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Het belang van genetische diagnostiek 
voor therapie en prognose van  
genodermatosen
M.C. Bolling
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Dermatoloog, UMCG Expertisecentrum voor Blaarziekten, UMCG expertisecentrum voor Genodermatosen, afdeling Dermatologie, Universitair 
Medisch Centrum Groningen

Tabel 1: Intake polikliniek genodermatosen
Polikliniek Genodermatosen datum bezoek:

Artsen: … (Dermatologie) / … (Klinische Genetica)/ …..

Aanwezig: Patiënt/e, vader/moeder/partner/siblings 

Verwijzer: 

Reden verwijzing: 

Oorspronkelijke verwijzer: 

Voorgeschiedenis:

Anamnese:
Zwangerschap; aspect huid en adnexen neonatale periode; Onset en beloop 
klachten; Huid; Nagels; Haren; Tanden; Slijmvliezen; Tracti; Jeuk; Pijn; Atopie

Hulpvraag:

Intoxicaties:

Medicatie:

Familieanamnese: 
Stamboom; Ouders consanguien: ja/nee

Psychosociaal:
Burgerlijke staat; Opleiding; Beroep

Dermatologisch onderzoek:
Totale huidinspectie: Huid; Haren; Nagels; Gebit; Slijmvliezen:

Dysmorfologisch onderzoek:
Lengte: cm (SD); gewicht: kg (SD naar lengte); hoofdomtrek: cm (SD). ICD: cm (P); 
OCD: cm (P).
Dysmorfieën: ; asymmetrie:

Eerder aanvullend onderzoek:

Conclusie:

Beleid Dermatologie:
- Fotodocumentatie: ja/nee
- IF Biopten: ja/nee
- EM biopten: ja/nee
- PA-biopten: ja/nee
- Microbieel onderzoek: ja/nee
- Beeldvorming
- Consulten:

Beleid Klinische Genetica:
- DNA diagnostiek: 
- Uitslagtermijn: … weken/maanden
- Uitslag: Telefonisch/Poliklinisch/Per brief

Consent:
Schriftelijk consent diagnostiek en wetenschappelijk onderzoek 
Genodermatosen werd verkregen: ja/nee
Patiënt ontving informatiebrief en consentformulier voorafgaand aan consult: ja/
nee
Informatiebrief werd doorgenomen: ja/nee
Formulier werd getekend en opgeslagen in EPD: ja/nee. 
Patiënt ontving een kopie: ja/nee

Revisie: polikliniek Genodermatosen

GENODERMATOSEN
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Tabel 2. Differentiaal diagnose palmoplantaire keratoderma. 

Verworven
Erfelijk

Punctate, allen niet  
syndromaal (gen) Focaal (gen) Diffuus (gen)

• �Psoriasis
• �Eczeem
• �Bazex syndroom
• �Acrodermatitis 

blenorhagicum  
(reactieve artritis)

• �PRP
• �Dermatomyositis

Geïsoleerd:
• �Punctate PPK (AAGAB, COL14A1)

Met huid/nagel/haar afwijkingen:
• �PLACK syndroom (CAST)
• �Cole disease (ENPP1)

Geïsoleerd: 
• �Focale PPK (DSG1, KRT9, DSP)

Met huid/nagel/haar afwijkingen:
• �Epidermolytische ichthyosis (KRT1)
• �Ichthyosis vulgaris (FLG)
• �Woolly hair/PPK (DSP,FAM83G)
• �Pachyonychia congenita (KRT6A/B/C, 

KRT16, KRT17)

Syndromaal:
• �CEDNIK, met neurologische 

afwijkingen (SNAP29)
• �Cardiocutaan (DSP, JUP)
• �PPK met doofheid (GJB2, GJB6)
• �PPK met oesophagus carcinoom 

(RHBDF2)
• �Tyrosinemia type II (TAT)
• �Down syndroom (trisomy 21)

• �EPPK (KRT9)
• �NEPPK (AQP5, SERPINB7)
• �Mal de Meleda (SLURP1)

Met andere huid/haar/nagel
afwijkingen:
• �Olmsted syndroom (TRPV3, MTBSP2)
• �Loricrin keratoderma (LOR)
• �KLICK syndrome (POMP)
• �PPK with scleroatrophy (SMARCAD1, 

RSPO1)
• �Ectodermale dysplasia (WNT10A)
• �Olmsted syndroom (TRPV3, MTBSP2)

Syndromaal:
• �CEDNIK, met neurologische 

afwijkingen (SNAP29)
• �Cardiocutaan (DSP, JUP)
• �PPK met doofheid (GJB2, GJB6)
• �PPK met oesophagus carcinoom 

(RHBDF2)
• �Tyrosinemia type II (TAT)
• �Down syndroom (trisomy 21)

EPPK, epidermolytische PPK; non-epidermolytische NEPKK, ; PPK, palmoplantaire keratoderma; PRP, pityriasis rubra pilaris.
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Figuur 2.

Leerpunten
•	 Het achterhalen van de onderliggende genetische oorzaak 

van een genodermatose is van belang voor de prognose, 
follow-up en in toenemende mate ook behandeling.

•	 De differentiaal diagnose van PPK is lang met zowel 
verworven als genetische oorzaken; denk bij ontstaan 
voor de leeftijd van 18 jaar en een progressief en 
therapieresistent beloop ook aan een genetische oorzaak.

•	 De huidige genetische diagnostiek door middel van WES 
heeft het achterhalen van de moleculaire oorzaak van 
genodermatosen vereenvoudigd en versneld.

•	 Bij PPK bij Olmsted syndroom is activatie van EGFR 
de driver voor de extreme eeltvorming; remming door 
middel van erlotinib is een mogelijke behandeling 
hiervoor.

•	 Het huidfenotype bij patiënten met mutaties in DSP wordt 
deels bepaald door upregulatie van Il17/Il23 in de huid. 
Biologicals die deze interleukines beïnvloeden behoren 
dan ook tot de behandelmogelijkheden.

•	 Elke patiënt met PPK door pathogene varianten in DSP 
dient gescreend vervolgd te worden door de cardioloog.

Trefwoorden
genodermatose - palmoplantaire keratoderma – EGFR – 
erlotinib – ustekinemab - cardiocutane syndromen
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Schilferende huid - dagelijkse zorg en 
toekomst voor ichthyosispatiënten
A.H. Gostyński

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

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

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

�� 
���
�������� ��	��������� �	…��������

�� 
�������� ��
���
�� 

�������� �� ���
�
��������� ������
���  ���
 ���
���
�
 ����
����
 ����� ‰��������� ����

���� ���
���
�
 �‰⁄��� ��
�
����� 
����

���� �������
��� ���
���
�
 �›⁄��� �� ����������
�
��� 
���
���
�
 ����� �� �� ‰⁄�  �	� �� ���

 ����������� ������� 
��
 ��� ��������
�� ��� ��
���
������	� ¢���� �� ¢�¥���� �� 
������ ���� ���

�� ����� 
���
����� «¢‹ �������	� ���
���
�
�
� ���  ��� ��� �� ���

 ���

��� ���� ��� ›⁄��� ������
 
 ��� ��� �� ������ ���
 ��� ��
 
���
��� ��� �� ���
�
���
������� ���
���
�
� ��
 ��� ��
���

� ��������
�� ��� ¢���� 
��� � ¢�¢ ��� ���� «�‹ �� 
��������� ������
�� �� ›⁄��  �	� 
���

�� ����� �� ��	 �� ������
�� ���� ��
 �� ����� ������ 
��� ��� ������������������ �� �� ‰⁄� ������  ��� ��	 �� 
������
� �� ��
�� �� ��
 ����� ��������� ›��� ������ ��� 
���
���
�
 ������ ���������
 ���� ��
�������� 
����������� 
���������
�
� �� �������
�� ���
���� �� ���
��������� ���� 
��
���
�� ������
���� ���

 �� �����

��� �� �� ���

� ��� 
��� ������� ��� ��������� ��� �� �����
��
 ��� ������ «���‹ 

��� ���� ��� �� ����� �
 ������ ��
  � ������ 
�
 ��
 ���
���
�
�
�����
���� «�‹ ���� �����

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

�����
 �� �� ����
���
��
��
�� 

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

�����
 �� �� ������
�
�� ��� �� 
�°
������������ ���������
��° ��� ��
 

��
�� �������� ��
 
����
 
�
 ��� �����
� ���������� �����‚�� �� �������� 
����

���������� ��
��������
 �������

Huidige richtlijn
⁄����
 ������������� ������
� ����
��	��� ��
������� 
���� ��
 ��
���� ��� ������
� �°���
�
����
�� ��������� 
⁄�������� ��
���� � ����� ���
��
���� ��� ���� ���
 ��� �� 
������� 
�������
�
��� ��
��
 ���� ��
���
�� ��
 ���
���
�
• 
 ���� ��
 ��
���
 ����������

�
��
 ��
 ������ ��	��������� 

���
���� �� ��������
���� «¥�ƒ‹ ����������� �� ��������
���� ��� ��
���
�� ��
 ���
���
�
 ���
 �������� ����������� 
������� �� ��������	�

�  �	�� 
·� ›����� ��� ���������
��•
·� ›����� ��� ������	�� ��������
��
•
·� ����
�
��� ������

��� �� ����
�����•

·� �
��������
��� �����

������•
·� �������	
 ��� ��
���
��� ������� �� ���������

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

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

���
����������
��� �� ����
 ��������
��� ����
���
���� �� 
 ���� 
������� ��
 ����� ��
���–���� �� ��
��
�
�� ��� �� � 
������������� ������ �� �����
��
 ��� ����� �� �� ��
� ��� 

���������� �����
����� ���� ���� ��� �� � ������������� 
�
 ����
���� «¢�ƒ��‹ ��
 ����� ��� ��
�� �� ��
 ��	� �� 	��� �� 

���
����  �	� ��� �� ����


� ������� ������ �� �� ������

��
 ��� ����� ��	 ��
���
�� ��
 ���
���
�
� «�‹ ������ �
 ��
 
��� ������ �� ��� �� � �����
�� ���� 
� ����
����� ��
 ��	�
��������� �� ������� ��
��� 
�����

�� ��
 ���

����
 ���¡ ������ �� 
����
 ��� ����������� 
��
������� ������� ¢� �� �� 	��

� ����������� 
�� 
� ��

��� 
�� ��������	�

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

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

���
��� 
������� 
��–�������� �
� �� ������ �
 ��� ��
���� ��
 �� ��
���
 ���� 
 �	�¤���� �������
����� ��� ������� ��	 ����� �� ��
��

��� 

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

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

���
��� 

������� ��
���–��� ��� 

���
 �� ���

� ��������

�� ����
���� ›��
��
��� �
 ��
 ����� �������
 ������

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

��� ��	 ��
���������� �� �� 
���

� �������� �
 ��� ��
����� ¶ �����¤�� ��������� ������

���� ����  � ����� �
 ¢��¤�� ��
 ��� ��°���� ��� ƒ���¤
��� 
����

���� �� �
 ��� ���� ���
������ ��–�������� ��	 	���� 
������� ��
 ��� �������	���  ������
����
���
� �� ��� �� 
��������
�  ������
����
������
�� ��� � 	��� �� ��
 

����� 
��� ���
��
���� ��	 ����
����� �� ��
�
 ��� ��
���
��� �� ����� 
��������� ��
 ����������� ������� ��� ���
��
������ �¢������¤
���� ��	 ������� �� �����
���� ����
�	�� «¢�‹ 

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

Dermatoloog, afdeling dermatologie Maastricht UMC+ en Catharina Ziekenhuis Eindhoven;  Maastricht UMC+ Expertise Centrum voor 
Genodermatosen, Lid van de ERN-Skin.
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Emollientia

Diagnose ichthyosis

Indicatie 
systemische 
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Leerpunten
•	 Ichthyosis heeft een duidelijke impact op de kwaliteit van 

leven, niet alleen door huidklachten.
•	 Het is van belang om het fenotype en genotype van 

ichthyosispatiënten goed in kaart te brengen om de juiste 
informatie te kunnen geven, ook in de vorm van genetische 
counseling en therapeutische keuze te maken.

•	 Er komen ontwikkelingen in de vorm van 
gepersonaliseerde therapie, zoals biologicals en 
gentherapie.

•	 Biologicals (IL-17 en IL-13 inhibitoren) worden in 
Nederland al gegeven voor ichthyosispatiënten met, bij 
sommige, een indrukwekkend effect.

Trefwoorden
genodermatose – ichthyosis – behandeling - xerosis cutis - 
genetische diagnostiek

Vermelding belangenverstrengeling
•	 Adviesraad voor onder andere Leo Pharma, Sanofi, Novartis, 

UCB, Abbvie
•	 Aandelen in Novartis, UCB, GSK, Pfizer, Abbvie, 

Johnson&Johnson, Sanofi, AstraZeneca, Krystal Biotech, 
Incyte Corp
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Diagnostiek bij neonatale  
erythrodermie
E. Cuperus1, S.G.M.A. Pasmans2,3, ERN-SKIN3
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“Je gaat het pas zien als je het door hebt” én “alleen kan je niks, je moet het samen doen”: twee 
Cruijffiaanse uitdrukkingen die van toepassing zouden kunnen zijn op neonatale erythrodermie 
gezien de lage incidentie en veelzijdigheid aan onderliggende diagnosen. 

1.	 Dermatoloog, ziekenhuis St Jansdal Harderwijk. PhD student, Erasmus MC Universitair Medisch Centrum Rotterdam 
2. 	 (Kinder)Dermatoloog/immunoloog, Erasmus MC Universitair Medisch Centrum Rotterdam-Sophia Kinderziekenhuis, afdeling  

dermatologie-Centrum Kinderdermatologie/Centrum Zeldzame Huidziekten. 
3. 	 Members of the European Reference Network-SKIN. 

Tabel 1. Differentiaal diagnose van neonatale erythrodermie

NON-SYNDROMALE ICHTHYOSIS
-	� ARCI (incl. lamellaire ichthyosis *, congenitale ichthyosiforme 

erythrodermie *, Harlequin ichthyosis *), ichthyosis met confetti 
-	� Epidermolytische ichthyosis * (incl. ichthyosis bullosa van Siemens)
-	� Ichthyosis prematuriteitssyndroom *
-	� Self-healing collodion *

SYNDROMALE ICHTHYOSIS
-	� Netherton syndroom *
-	� Sjögren-Larsson syndroom *
-	� Chanarin-Dorfman syndroom 
-	� Conradi-Hünermann-Happle syndroom *
-	� Keratitis-ichthyosis-doofheid syndroom
-	� Trichothiodystrofie *

IMMUUNDEFICIËNTIES
-	� Omenn syndroom
-	� Severe Combined Immunodeficiency
-	� Wiskott-Aldrich syndroom
-	� Immunodysregulatie, polyendocrinopathie, en enteropathie. X-linked, 

syndroom
-	� Maternale graft-versus-host-ziekte
-	� Severe dermatitis, multiple allergies, and metabolic wasting syndroom
-	� DiGeorge Syndroom
-	� Selectieve IgA deficiëntie
-	� AD/AR- Hyper IgE syndroom
-	� X-linked agammaglobulinemie
-	� Combined variable immunodeficiency

GENEESMIDDELEN
-	� Stevens-Johnson syndroom 
-	� Toxische epidermale necrolyse
-	� Drug induced hypersensitivity syndroom (vancomycine , fenytoine en 

ceftriaxon)

OVERIG
-	� Atopisch eczeeem
-	� Seborrhoisch eczeem
-	� Psoriasis
-	� Pityriasis rubra pilaris
-	� Diffuse cutane mastocytosis
-	� Acrodermatitis enteropathica

METABOLE ZIEKTEN
-	� Multipele carboxylase deficiëntie (Holocarboxylase synthetase 

deficiëntie en biotinidase deficiëntie)
-	� Menkes syndroom

INFECTIES
-	� Staphylococcen scalded-skin syndroom
-	� Congenitale cutane candidiasis

* beschreven met een collodion membraan. Tabel bevat partiële differentiaal diagnose. Volledige tabel in Cuperus E, Bygum A, et al. (JEADV, accepted)

In cutaan 
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POTELIGEO® is geïndiceerd voor de behandeling van volwassen 
patiënten met mycosis fungoides of het sézarysyndroom die ten 
minste één eerdere systemische therapie hebben ondergaan.1

POTELIGEO zorgt voor een  
multicompartimentele response van 
zowel het bloed als de huid.2,3,4

1. POTELIGEO productinformatie elders in deze uitgave.

2.  European Medicines Agency (EMA). POTELIGEO European Public Assessment Report 

(EPAR).[EMA/698539/2018]. Accessed: 21 September 2021.

3.  Kim YH, Bagot M, Pinter-Brown L, et al. Mogamulizumab versus vorinostat in 

previously treated cutaneous T-cell lymphoma (MAVORIC): an international, open-label, 

randomised, controlled phase 3 trial. Lancet Oncol. 2018;19(9):1192-1204.

4.  POTELIGEO® (mogamulizumab) Summary of Product Characteristics (SmPC). First 

published: 28 January 2019. Updated: 20 August 2021. Accessed: 21 September 2021.
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Tabel 2. Bloedonderzoek in neonatale erythrodermie

Standaard lab  Afwijking Diagnose

Natrium / Kalium ↓↑ Algemeen

Serum albumine ↓ Algemeen

Volledig bloedbeeld, leuko + diff + 
thrombo’s

↓↑ Algemeen, Netherton syndroom, Omenn syndroom

Hemoglobine  ↓ Algemeen

BSE ↑ Algemeen

Kreatinine en ureum ↑ Algemeen

CRP ↑ Algemeen

Aanvullend lab Afwijking Diagnose

Capillair bloedgas ketoacidosis Algemeen

Natural Killer (NK-) cellen ↓ Netherton syndroom

Immunoglobulinen IgE, IgG, en IgA ↓↑ Netherton syndroom, Omenn syndroom, atopisch eczeem, 
Wiskott-Aldrich syndroom, IPEX syndroom, IgA deficientie

T- en B lymphocyten ↓ Primaire immuundeficiënties

Zink en alkalisch fosfatase ↓ Acrodermatitis enteropathica

Biotinidase en holocarboxylase essays ↓ Biotinidase en holocarboxylase deficientie

Tryptase ↑ Diffuse Cutane Mastocytosis

Creatinine kinase ↑ Chanarin-Dorfman syndroom

Ceruloplasmine en serum koper ↑ Menkes syndroom

Glucose ↓ Algemeen

Ammino acids (urine) ↑ Netherton syndroom

Serum ammonium ↑ Metabole ziekten

Serum Calcium ↓ DiGeorge syndroom

Tabel afkomstig uit Cuperus E, Bygum A, et al. (Submitted)
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Tabel 3. Cutane, extracutane en systemische kenmerken van specifieke diagnosen

Diagnose Kenmerken

Netherton syndroom Ichthyosis linearis circumflexa, trichorrhexis invaginata, atopische diathese, huid- en luchtweginfecties, 
failure to thrive, diarree, aminoacidurie, hypoalbuminemie, hypernatremische dehydratie, sepsis

Keratitis-ichthyosis-doofheid syndroom Keratitis, ichthyosiforme erythrodermie, infecties, gehoorverlies

Menkes syndroom Hypotonie, focal-clonale insults, epicanthus, vlakke neus, lage oorstand, horizontale wenkbrauwen, fijn, 
breekbaar haar

Sjögren-Larsson syndroom Scoliosis, fotoluminescente freckles of pigmentdegeneratie van de funda (retina), cerebrale atrofie, 
spastische diplegie, mentale retardatie, vergrootte ventrikel (cardiaal).

Trichothiodystrofie Kleine gestalte, fragiel haar, dunne wenkbrauwen, micrognathie, microcephalie, congenitale bilateraal 
cataract, hypertoon, en-bloc bewegingen, hyperreflexie, otosclerosis, recidiverende infecties

Conradi-Hunerman-Happle syndroom Klein gestalte, kyphoscoliosis, cataract, epifysiale calcificatie

Chanarin Dorfman syndroom Klein gestalte, cataract, spierzwakte, gehoorverlies, hepatosplenomegalie, nierdysfunctie

SCID / Omenn syndroom Failure to thrive, lymfadenopathie, hepatosplenomegalie, infecties, alopecia
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Samenvatting
Neonatale erythrodermie omvat een heterogene groep 
patiënten, die een multidisciplinaire aanpak verdient. 
Meest voorkomend zijn de congenitale ichthyoses en 
immuundeficiënties, naast de infecties, metabole ziekten 
en geneesmiddelenreacties. Complicaties moeten worden 
voorkómen, maar kunnen ook onderdeel zijn van de 
onderliggende diagnose. Specifieke elementen uit de 
anamnese, lichamelijk onderzoek en het aanvullend 
onderzoek kunnen helderheid en sturing geven in de 
differentiaal diagnose. Een diagnostisch 6-stappenplan is 
voorgesteld.

Trefwoorden
ichthyosis - neonatale erythrodermie – immuundeficiëntie – 
kinderdermatologie – genetica - Netherton syndroom

Summary
Neonatal erythroderma includes a heterogeneous group of 
patients, which deserves a multidisciplinary approach. Most 
common are congenital ichthyoses and immunodeficiencies, 
in addition to infections, metabolic diseases and drug 
reactions. Complications should be prevented but may also 
be part of the underlying diagnosis. Specific elements from 
the history, physical examination, and additional research can 
provide clarity and guidance in the differential diagnosis. A 
diagnostic 6-step plan has been proposed. 



55Nederlands Tijdschrift voor Dermatologie en Venereologie | jaargang 32 | nummer 4 | april 2022

NVDV-Standpunt bimekizumab  
voor plaque psoriasis
Domeingroep Inflammatoire dermatosen
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Correspondentieadres: 
Domeingroep Inflammatoire dermatosen
E-mail: secretariaat@nvdv.nl

Het navolgende standpunt is opgesteld door de domeingroep Inflammatoire dermatosen van de NVDV. 
Het standpunt behelst aanbevelingen voor het voorschrijven van bimekizumab bij plaque psoriasis.

VERENIGING
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‘Koninklijke’ dermatologen
M.B. Visch
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Correspondentieadres: 
Birgitte Visch
E-mail: secretariaat@nvdv.nl

Op vrijdag 8 april 2022 reikt mr. Arthur van Dijk, commissaris van de Koning voor de provincie Noord-Holland het pre-
dicaat ‘Koninklijk’ uit aan de NVDV. Dat gebeurt tijdens de Dermatologendagen in het DeLaMar theater in Amsterdam. 

Dermatoloog en bestuursvoorzitter NVDV


