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Een zieke tiener met pustels en ulcera in het gelaat
Anuradha S. ter Haar, Daniëlle M.C. Brinkman en Remco van Doorn

Casus

Een 15-jarige jongen met een blanco voorgeschiedenis bezocht de polikliniek Kindergeneeskunde vanwege pustels en ulcera in het

gelaat. Sinds 2 jaar had hij pustels; na verloop van tijd ontstonden daarbij ook ulcera. Elders werd aanvankelijk de diagnose ‘acne’

gesteld. De patiënt was daarom behandeld met antibiotica gevolgd door isotretinoïne. Bij het consult zagen wij met name ulcera met

opgeworpen roze-paarse hof (figuur). Daarbij zagen wij enkele pustels op de kin en tekenen van gingivitis. Sinds 3 weken had de

patiënt toenemend last van hoofdpijn, koude rillingen, gewichtsverlies en vermoeidheid. Tevens had hij een verstopte neus en een

ingezakte neusrug. Bij verdenking op een systemische ziekte met cutane manifestaties werd aanvullend onderzoek verricht.

Laboratoriumonderzoek liet verhoogde ontstekingsparameters en antineutrofiele cytoplasmatische antilichamen tegen proteïnase

3 (PR3-ANCA) zien. Histopathologisch onderzoek van een biopt van de neus liet een uitgebreide actieve chronische ontsteking met

reuscellen zien. De CT-scan van de thorax toonde meerdere intrapulmonale haarden; een aantal daarvan was caviterend. De

huidafwijkingen werden geduid als pyoderma gangrenosum bij granulomatose met polyangiitis (GPA), voorheen bekend als

pyoderma maligna en de ziekte van Wegener. De patiënt werd met goed effect behandeld met een pulstherapie met

methylprednisolon en rituximab.

GPA wordt gekenmerkt door ontstekingen van de wanden van de kleine bloedvaten. Bij pyoderma gangrenosum is sprake van

extravasculaire granulomateuze inflammatie. Het mechanisme waardoor de granulomen ontstaan die leiden tot weefselschade is

nog niet volledig begrepen.

Bij spontane ulceratie in het gelaat in combinatie met systemische klachten moet gedacht worden aan een onderliggende oorzaak,

zoals GPA. 

Figuur

Een (a) vooraanzicht en (b) zijaanzicht van het gelaat van een 15-jarige jongen met toenemende hoofdpijn, koude  rillingen,
gewichtsverlies en vermoeidheid. Zichtbaar zijn pustels en ulcera in het gelaat en een ingezakte neusbrug. 
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Diagnose

Pyoderma gangrenosum bij granulomatose met polyangiitis.
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