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vaten hiervan een vorm krijgen met kenmerken van 
het hemangiopericytoom worden ze glomangioperi-
cytoom genoemd en vallen ze in één morfologisch 
continuüm met het myopericytoom.
 
De term myopericyt werd als eerste beschreven door 
Dictor et al.4 waarbij de myopericyt een overgangs-
vorm betreft tussen een pericyt en een vasculaire 
gladde spiercel.5 Pericyten zijn contractiele cellen 
die zich rond capillairen en venulen bevinden in 
verschillende typen weefsel. Pericyten zorgen samen 
met endotheelcellen voor de vorming van het basale 
membraan van vasculaire structuren. De pericyt 
wordt gezien als een pluripotente stamcel die in 
staat is te differentiëren tot gladde spiercel, fibro-
blast, osteoblast en adipocyt.6,7

Histopathologisch zijn myopericytomen scherp 
begrensde dermale tumoren. Ze bestaan uit solide 
celrijke gebieden met daarin een wisselend aantal 
prominent vertakkende bloedvaten. De cellulaire 
component is afgerond tot spoelvormig zonder 
cytonucleaire atypie. Er zijn nauwelijks mitosen. 
Karakteristiek is de concentrische perivasculaire 
ligging van de cellen.2,4,6 Immunohistochemisch 
kleuren myofibroblasten positief voor HHF35 en de 
tumorcellen diffuus positief voor SMA. Focaal kan 
er CD34-positiviteit gezien worden. Desmine kan 
tevens zwak positief zijn. 

Klinisch ontwikkelt het myopericytoom zich als een 
solitaire langzaam groeiende pijnloze nodus. Het 
myopericytoom komt met name voor in de dermis, 
subcutis en oppervlakkige weke delen van volwasse-
nen van middelbare leeftijd. De distale extremiteiten 
zijn het vaakst betrokken gevolgd door de hoofd- en 
halsregio en de romp.6,8,9 De kliniek zoals deze in 
de literatuur beschreven wordt komt overeen met de 
wijze waarop de tumor zich bij onze patiënte heeft 
gepresenteerd wat betreft leeftijd, locatie en sympto-
matologie. Bij onze patiënte groeide de nodus echter 
sneller dan men zou verwachten en was er centraal 
een erosieve component aanwezig . 

De behandeling van eerste keus van een benigne 
myopericytoom is chirurgische excisie waarbij er in 
de literatuur geen eenduidigheid bestaat over een 
marginale excisie danwel een complete excisie met 
(tumor)vrije marges.2

Hoewel de meeste myopericytomen van benigne 
aard zijn, zijn er ook enkele casus beschreven van 
myopericytomen met een maligne ontaarding. 
McMenamin en Fletcher beschrijven vijf casus van 
maligne myopericytomen die zich respectievelijk 
presenteerden op de extremiteiten, nek en het medi-
astinum bij drie vrouwen en twee mannen met een 
mediane leeftijd van 67 jaar. Het histopathologisch 
beeld toonde hierbij naast de typische concentrische 
perivasculaire ligging van de cellen een hoge mito-
seactiviteit en centrale vorming van necrose. Het 
maligne myopericytoom heeft klinisch een agressief 
gedrag met doorgroei in weke delen waarbij patiën-

ten in vier van de beschreven casus metastasen ont-
wikkelden en drie patiënten overleden binnen een 
jaar na diagnose. Dit ondanks een lokale marginale 
excisie bij allen en een aanvullende ruimere excisie 
bij drie van de casus.10

Bij onze patiënte werd een lokale excisie verricht 
met histologisch vrije marges. Vanwege de klini-
sche presentatie met snelle groei en ulceratie bleef 
patiënte onder periodieke controle. Gedurende een 
periode van achttien maanden follow-up was er tot 
op heden geen sprake van nieuwe manifestatie van 
ziekte.
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SAMENVATTING
Een 56-jarige dame presenteert zich met een myoperi-
cytoom op de linkerhandrug. Het myopericytoom is een 
solitair groeiende pijnloze benigne tumor die klinisch 
doet denken aan een plaveiselcelcarcinoom, keratoacan-
thoom, lymfoom en granuloma pyogenicum. Volledige 
chirurgische excisie heeft de voorkeur. Vanwege de inci-
denteel beschreven maligne ontaarding kan follow-up 
overwogen worden. 

TREFWOORDEN
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SUMMARy
A 56-year old woman presents with a myopericytoma 
on the dorsal aspect of the left hand, a solitary growing 
painless benign tumor which clinically resembles a squa-
mous cell carcinoma, kerato-acanthoma, lymphoma and 
pyogenic granuloma. Complete surgical excision is pre-
ferred because of it’s potential malignant degeneration 
for which follow-up could be considered.  
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Een 21-jarige man wordt gezien in verband met toe-
nemende persisterende weke, licht erythemateuze 
zwelling van alleen de bovenoogleden. De huid is 
sigarettenpapierachtig atrofisch, gerimpeld, hyperlax 
en vertoont subcutane teleangiëctastieën (figuren 1 
en 2). Deze zwelling is circa vijf jaar geleden plotse-
ling begonnen en fluctueert in ernst maar is altijd 
in meer of mindere mate aanwezig. Er waren enkele 
forse exacerbaties met totale sluiting van de ogen 
tijdens algeheel ziek zijn. Andere exacerbatie pro-
vocerende factoren zijn niet evident aanwijsbaar. Er 
zijn geen urticaria en ook geen andere zwellingen 
van huid of slijmvliezen zoals bij angio-oedeem 
wordt gezien. 
De ogen zelf zijn niet betrokken, echter wordt het 
gezichtsveld wel beperkt door de hangende oog-
leden. Behoudens frequente hoofdpijn dat lijkt te 
samenhangen met toename van de ooglidzwellin-

gen, zijn er geen andere gezondheidsklachten. Deze 
ooglidproblemen komen niet in de familie voor. 
Er is een positieve atopieanamnese voor astma en 

Hangende oogleden vanaf de 
adolescentie
R. Horlings1, F.G. Junoy Montolio2

Figuur. 1. Hangende, deels visusbelemmerende, boven-
oogleden.
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SAMENVATTING
Een 21-jarige man is bekend met intermitterende, repe-
terende perioden van oedemateuze bovenoogleden, 
waarbij de huid toenemend gaat hangen (hyperlaxiteit) 
en atrofisch wordt. Deze klinische kenmerken in de 
adolescentieperiode zijn kenmerkend voor het zeldzame 
blefarochalasissyndroom. Bij dit syndroom veroorzaken 
recidiverende, idiopathische oedeemaanvallen rek op de 
levator aponeurosis aan de tarsus. Er is geen goede medi-
camenteuze behandeling. De frequentie van de aanvallen 
nemen af met het ouder worden. Chirurgische ptosiscor-
rectie kan worden overwogen na een aanvalsvrij interval 
van minimaal zes maanden.

TREFWOORDEN
blefarochalasis – hyperlaxiteit – oedeem – ooglid – ptosis 

SUMMARy
A 21 years old man presents with recurrent episodes of 
painless upper eyelid edema. Due to repetitive stretch 
of the levator muscle aponeurosis to the tarsus, the skin 
becomes hyperlax and atrophic with fine wrinkling. The 
typical initial presentation in adolescence with these cli-
nical features are seen in the rare “blepharochalasis syn-
drome”. The exact cause of this syndrome is unknown. 
There is no effective medical treatment. Because the 
swelling attacks gradually fade out as the patient ages, 
surgical ptosiscorrection procedures can be performed 
after at least 6 months of inactivity. 
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Figuur 2. Detailopname van de gesloten bovenoogleden, 
met zichtbare atrofische huid met fijne rimpeltjes en 
subcutane teleangiëctastieën.

hooikoorts. Behandeling met hydrocortisonzalf had 
geen effect. De klachten leiden soms tot ongemak-
kelijke sociale situaties. Tijdens het uitgaan werd 
hij beschuldigd van het gebruik van stimulerende 
middelen.

kLINIEk EN HET bELOOP ZIJN PASSEND bIJ 
HET ZELDZAME bLEFAROCHALASISSyN-
DROOM (bCS). 

Bij dit syndroom, ontstaat er verlies van elastici-
teit en atrofiëring van de huid, met de klinische 
verschijnselen als bij deze patiënt beschreven. 
Sommige patiënten hebben tevens last van proptose 
(exoftalmie) en prolaps van orbitaal vet.1 Deze ver-
schijnselen zijn een consequentie van recidiverende 
aanvallen van non-pitting, en niet-erythemateus 
oedeem, die niet reageren op antihistaminica of ste-
roïden. Een acute aanval duurt enkele uren tot twee 
dagen en kan meerdere keren per jaar voorkomen. 
Ptosis (vernauwende gezichtsspleet) is een veelvoor-
komend verschijnsel en wordt niet veroorzaakt door 
aansturing of functioneren van de musculus levator 
palpebrae, maar ontstaat door schade vanwege repe-
terende stretch van de aponeurose van de muscu-
lus levator aan de tarsus (bindweefselplaat die het 
ooglid stevigheid geeft).1 In een later stadium kan 
ook nog horizontale lidspleetversmalling (fimose) 
optreden door dehiscentie van de ooglid/leden aan 
de mediale en/of laterale canthuspezen.1

In tegenstelling tot dermatochalasis, waarbij verslap-
ping van de oogleden ontstaat door een surplus aan 
huid door veroudering, ontstaan de eerste klachten 
bij het BCS juist al rond de puberteit/adolescentie. 
Hierdoor werd aanvankelijk een hormonale oor-
zaak vermoed. Het voorkomen in gelijke mate bij 
mannen en vrouwen en het soms al ontstaan op 
erg jonge leeftijd, maakt dit minder waarschijnlijk. 
Omdat bij immunofluorescentie IgA-antilichamen 
tegen de elastische vezels zijn gevonden is ook een 
immuun gemedieerd mechanisme gesuggereerd. 

Vooralsnog blijft de exacte etiologie echter niet vol-
ledig opgehelderd.1 In de meeste gevallen zijn beide 
bovenoogleden aangedaan maar unilaterale aanwe-
zigheid of mede betrokkenheid van de onderoogle-
den wordt ook gerapporteerd. 

Er is uitleg gegeven over de diagnose en het wisse-
lende beloop. Stress en ziekten kunnen uitlokkende 
factoren zijn. Doorgaans doven de aanvallen met 
het toenemen van de leeftijd uit. Blefaroplastische 
correctieprocedures kunnen overwogen worden 
indien de ziekte niet meer actief is geweest voor een 
periode van minimaal zes maanden. Deze kunnen 
onder andere bestaan uit: levatorspier aponeurose 
reïnsertie, canthale pees herbevestiging (laterale 
canthoplastiek) en vettransplantatie.1,2 
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In dit uitgebreide boek komen onder andere 
de volgende  onderwerpen aan bod:
 – Epidemiologie en pathogenese van 

huidkanker

 – Diagnostiek (o.a. histologie, dermatoscopie, 

mole mapping)

 – Niet-gepigmenteerde huidkanker 

(o.a. basaalcel- en  plaveiselcelcarcinoom)

 – Premaligne en maligne afwijkingen van 

de slijmvliezen

 – Gepigmenteerde huidkanker

 – Lymfomen van de huid

 – Chirurgische, fysische en medicamenteuze 

behandelings modaliteiten

 – Speciale aandachtsgebieden zoals 

rejuvenation,  veldbehandeling en preventie

 – Organisatie en management, 

waaronder samenwerking en  richtlijnen
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