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SAMENVATTING
Deze drie casus laten zien dat huidafwijkingen van het 
syndroom van Sweet histopathologisch een huidinfil-
traat kunnen tonen bestaande uit op histiocyten lijkende 
mononucleaire cellen, terwijl immunohistochemische 
kleuringen bewijzen dat het immature neutrofiele gra-
nulocyten zijn. Mogelijk ontstaan deze afwijkingen door 
het vroeg vrijkomen van immature myeloïde cellen uit 
beenmerg in een vroege fase van de aandoening. De aan-
doening, histiocytoïde variant van Sweet genoemd, heeft 
een benigne beloop en reageert goed op behandeling 
door lokale- of systemische corticosteroïden, NSAIDs en 
Dapson.

TREFWOORDEN
acute febriele neutrofiele dermatose – histiocytoïde syn-
droom van Sweet – myeloperoxidase

SUMMARy
This case series demonstrates that some skin lesions in 
patients with Sweet Syndrome are histopathologically 
characterized by an inflammatory infiltrate mostly com-
posed of cells that may be misinterpreted as histiocytes, 
when in fact immunohistochemical studies demonstrate 
that they are immature neutrophils. These lesions pro-
bably result from the release of immature myeloid cells 
by the bone marrow in early acute stages of the disease. 
The disease, called histiocytoid Sweet syndrome, shows 
a benign biological behaviour and respond promptly to 
local or low doses of oral corticosteroids, nonsteroidal 
anti-inflammatory drugs and Dapson.
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ZIEkTEGESCHIEDENIS

Anamnese
Op onze polikliniek presenteerde zich een 16-jarige 
jongen met een asymptomatische huidafwijking op 
de linkerwang. De laesie was vier maanden gele-
den spontaan ontstaan, mogelijk na een vakantie 

in Turkije, en leek sindsdien te zijn toegenomen 
in grootte. Behoudens een hond en cavia bij zijn 
ouders thuis, kwam patiënt niet in contact met 
andere dieren. De patiënt werd door de huisarts 
kortdurend topicaal behandeld met een klasse 2-cor-
ticosteroïd. Dit had geen effect. Hij had een blanco 
voorgeschiedenis en geen gebruikte medicatie, ook 
niet in de periode voorafgaand aan de huidafwij-
king.  

Onderzoek 
Links preauriculair had de patiënt een (1,5 x 1 cm 
grote) annulair vormige plaque met een grillige rand 
bestaande uit erythemateuze papels met hyperke-
ratose en een atrofisch centrum. De laesie was niet 
pijnlijk bij palpatie (figuur 1).

Differentiële diagnose
Granuloma annulare, dermatomycose, atypische 
mycobacterie, porokeratose van Mibelli, orf, eczeem.

Aanvullend onderzoek
Een stansbiopt van 2,5mm werd afgenomen uit de 
rand van de laesie. 
Histologisch onderzoek toonde een onregelmatig 
verbrede epidermis met een, nagenoeg parallel aan 
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dermis en daaronder een bandvormig, dens infiltraat, 
veelal tot middermaal. Het infiltraat bestaat voorna-
melijk uit de eerder beschreven mononucleaire, his-
tiocytoïde, MPO-aankleurende cellen en in mindere 
mate uit neutrofiele granulocyten en lymfocyten. Er 
is vaak leucocytoclasie, zonder dat er sprake is van 
leucocytoclastische vasculitis.2 De histopathologische 
differentiële diagnose bevat dermatosen gekarakte-
riseerd door infiltraten met vele histiocyten, zoals 
interstitiële granuloma annulare en interstitiële gra-
nulomateuze dermatitis, en leukemia cutis. 
De interstitiële variant van granuloma annulare 
laat een infiltraat met histiocyten zien, dat intersti-
tieel -tussen de collageenbundels- ligt, met enige 
mucinedepositie. Interstitiële granulomateuze 
dermatitis, een zeldzame aandoening bij patiënten 
met langdurig ernstige reumatoïde artitis, toont 
histologisch een voornamelijk histiocytair infiltraat, 
met palissadering, rond gedegenereerd collageen. 
Hierbij is het infiltraat vaak denser en dieper der-
maal te zien dan bij HSS en bevatten de histiocyten 
grote pleomorfe nuclei en zijn mitosefiguren niet 
ongewoon.2 Typische voorbeelden van leukemia 
cutis bevatten dermaal blastaire cellen met promi-
nente nucleoli, fijn chromatine en soms mitosefi-
guren. Er is veelal een grensvrije zone tussen de 
epidermis en de dermis, terwijl het subcutane vet-
weefsel vaak wel is betrokken.

CONCLUSIE

HSS is een recent beschreven histologische vari-
ant van SS. De histiocytoïde cellen in het infiltraat 
kunnen verkeerd geïnterpreteerd worden als histio-
cyten, terwijl het immature myeloïde cellen betreft. 
Herkenning van MPO-expressie in deze cellen is van 
belang om verwarring met histiocytaire dermatosen 
te voorkomen. Indien er een klinische verdenking 
op SS bestaat, wordt aanbevolen een MPO-kleuring 
te verrichten om een eventuele histiocytoïde vari-
ant van het syndroom van Sweet aan te tonen. 

Figuur 7. Infiltraat 
bestaande uit lymfo-
cyten, granulocyten 
en histiocytoïde cellen 
(HE 2,5x10, inzet 
40x10).

Figuur 8. De MPO toont sterke positiviteit in de gehele 
dermis (vergroting 5x10).
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het oppervlakte verlopende, gangetje waarin elasti-
nevezels en celdebris gelegen zijn. Het betreft een 
transepidermale eliminatie van abnormale elastine-
vezels (figuur 2 en 3). 

Diagnose
Elastosis perforans serpiginosa.

Beloop
De patiënt werd behandeld met topicale stikstof-
therapie in twee tempi van 10 seconden. Na twee 
weken bleek nog een kleine restlaesie aanwezig, die 
opnieuw eenmalig 10 seconden werd behandeld met 
vloeibare stikstof. Bij controle na twee maanden was 
geen recidief zichtbaar van de laesie op de wang. 
Wel werden toen striae op de rug opgemerkt. Bij 
verdenking van systemische bindweefselafwijkingen 
werd een familieanamnese afgenomen. Deze was 
negatief en de patiënt had geen andere kenmerken 
van bindweefselziekten. 

bESPREkING

Elastosis perforans serpiginosa (EPS) is een zeld-
zaam voorkomende huidaandoening en behoort tot 
de perforerende dermatosen. EPS werd als eerste 
beschreven door Lutz in 1953. Kenmerkend is de 
transepidermale eliminatie van elastinevezels.1,2 
Het presenteert zich vaak als huidkleurige tot rode 
(keratotische) papels en plaques gerangschikt in een 
annulair, lineair, arciform, circulair of serpigineus 
patroon. De voorkeurslocatie is de nek, maar ook 
kunnen laesies ter plaatse van de bovenste en onder-
ste extremiteiten, gezicht en buik voorkomen. Bij 
onze patiënt ging het om een annulaire plaque in 
het gelaat. De EPS-laesies zijn meestal asymptoma-
tisch; soms kan jeuk optreden. Het wordt met name 
gediagnosticeerd bij kinderen en jongvolwassenen 
met een man-vrouwverhouding 4:1.1 EPS lijkt zel-
den familiair te zijn, hoewel zowel een autosomaal 

dominant als recessief overervingspatroon wordt 
beschreven in de literatuur.3,4

Er zijn drie klinische subtypen van het EPS beschre-
ven (zie tabel 1). De reactieve variant komt in circa 
40% van de gevallen voor en wordt geassocieerd 
met systemische bindweefselafwijkingen.2,5 Het is 
echter nog niet duidelijk of dit een causale relatie 
of een toevalsbevinding betreft, gezien EPS ook in 
gezonde personen voorkomt.6 In meer dan de helft 
van de gevallen is geen sprake van andere comorbi-
teit en gaat het om het idiopathische subtype. Bij de 
medicatiegeïnduceerde variant is EPS een bijwer-
king die optreedt in 1% van de behandelde patiënten 
met D-penicillamine.7,8 Meestal betreft het patiënten 
met een langetermijntherapie voor de ziekte van 
Wilson, cystinurie of reumatoïde artritis. 
In de literatuur wordt gesuggereerd dat een lokale 
(biochemische of mechanische) trigger kan resul-
teren in de denaturatie van elastinevezels en deze 
zodoende onder invloed van een inflammatoire 
respons geëlimineerd worden uit de dermis.8 Deze 
secundaire factoren kunnen als provocerende factor 
worden beschouwd.
De patiënt had een blanco voorgeschiedenis en 
gebruikte geen medicatie. 
Striae kunnen een aanwijzing zijn van een systemi-
sche bindweefselafwijking (voornamelijk de ziekte 
van Marfan). Bij deze patiënt ging het uiteindelijk 
om de idiopathische variant van EPS. 
Richtlijnen voor aanvullend onderzoek naar syste-
mische afwijkingen bij een patiënt gediagnosticeerd 
met EPS zijn nog niet beschikbaar. Onderzoek van 
Verrier et al. concludeerde dat de meeste kinder-
artsen een uitgebreide anamnese en lichamelijk 
onderzoek voldoende achten in overigens gezonde 
patiënten.9 
Hoewel de laesies spontaan kunnen herstellen, zijn 
in de literatuur verschillende behandelingsmetho-
den beschreven zoals cryotherapie, intralesionale en 
topicale corticosteroïden, (iso)tretinoïne, calcipotriol, 
curettage, imiquimod, tazarotene, salicylzuur en 
lasertherapie. De resultaten van genoemde therapie-

Figuur 1. Klinische foto voor bioptafname. Preauriculair links een rode, 
annulaire plaque met een grillige rand en atrofisch centrum.

Figuur 2. Histologisch beeld met transepidermale elimi-
natie van abnormale elastinevezels en celdebris (hema-
toxyline en eosinekleuring 100 x vergroot).
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en variëren. Het staken van D-penicillamine bij de 
iatrogene variant geeft geen garantie op het ontstaan 
van nieuwe laesies.6 Onze patiënt had een goede 
respons op de behandeling met topicale stikstofthe-
rapie en het ontstaan van nieuwe laesies bleef tot op 
heden uit.
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Figuur 3. Detailopname van figuur 2. Abnormale 
elastinevezels (hematoxyline en eosinekleuring 200 x 
vergroot).

Tabel 1.

Klinische subtypen van EPS

1. Idiopathisch.

2.  Reactief; associatie met systemische bindweefselafwijkingen 
(Marfan, Ehlers-Danlos, downsyndroom, pseudoxanthoma elasti-
cum, osteogenesis imperfecta, sclerodermie, granuloma annulare, 
acrogeria en Moyamoya disease). 

3. D-penicillamine geïnduceerd.

SAMENVATTING
Wij presenteren een 16-jarige jongen met een asympto-
matische, rode, annulair vormige plaque bestaande uit 
papels en hyperkeratose met een atrofisch centrum op de 
linkerwang. Op basis van dit klinisch beeld en de histolo-
gie stellen wij de diagnose elastosis perforans serpiginosa 
(EPS). EPS is een zeldzaam fenomeen en wordt geken-
merkt door transepidermale eliminatie van abnormale 
elastinevezels. Er bestaat een associatie met systemische 
bindweefselafwijkingen. Diverse behandelingsmethoden 
zijn beschreven met variërende resultaten. 

TREFWOORDEN
elastosis perforans serpiginosa – bindweefselafwijking – 
topicale stikstoftherapie 

SUMMARy
We present a boy of 16 years with an asymptomatic, 
hyperkeratotic plaque composed of keratotic papules on 
the left cheek. Based on the clinical presentation and 
histology we diagnosed elastosis perforans serpiginosa 
(EPS). EPS is a rare skin condition that is characterized 
by transepidermal elimination of abnormal elastic fibers. 
There is an association with connective tissue disease. 
Several treatment modalities have been described with 
variable results.
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en variëren. Het staken van D-penicillamine bij de 
iatrogene variant geeft geen garantie op het ontstaan 
van nieuwe laesies.6 Onze patiënt had een goede 
respons op de behandeling met topicale stikstofthe-
rapie en het ontstaan van nieuwe laesies bleef tot op 
heden uit.
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