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Het hyper-lgE-syndroom
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C.S. de Graaff(@) en R. van Furth (2

In 1966 beschreven Davis et al. de ziektegeschiede-

nissen van twee meisjes die vanaf kort na de geboorte
leden aan recidiverende, ,koude” stafylokokkenab-
cessen van de huid. Zij noemden het ziektebeeld het
Job-syndroom en meenden dat er een stoornis In de

afweer was waardoor een ongebruikelijke gevoelig-

heid voor stafylokokkeninfecties bestond.l Anderen
vonden In het serum van twee jongens met een

overeenkomstig ziektebeeld een sterk verhoogde con-

centratie immunoglobuline E (IgE).20nder de naam
hyper-lgE-syndroom issindsdien een aantal patiénten
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Samenvatting

Naar aanleiding van de ervaringen met 5 patiénten
worden de klinische verschijnselen van het hyper-
|lgE-syndroom beschreven. De patiénten hebben
vanaf kort na de geboorte eczemateuze huidafwijkin-
gen en recidiverende Infecties, voornamelijk veroor-
zaakt door Staphylococcus aureus en tonen een
verhoogde concentratie IgE In het serum.

De oorzaak van het syndroom isonbekend, evenals
de pathogenese van het verhoogde IgE-gehalte van
het serum en de verhoogde gevoeligheid voor infec-
ties. De veronderstelde mechanismen die leiden tot
afwijkende afweerreacties worden beschreven. De
prognose wordt vooral bepaald door pulmonale
complicaties. Een causale behandeling Is vooralsnog
onbekend.
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beschreven met eczemateuze huidafwijkingen en ern-
stige recidiverende infecties van de huid, vaak ook van
de luchtwegen en in sommige gevallen van de lymfe-
klieren, voornamelijk veroorzaakt door Staphylococ-
cus aureus. Bij enkele patiénten werden een zekere
mate van mucocutane candidiasis,3een onychomyco-
sc cn chronische keratoconjunctivitis vastgesteld.

Aangezien wij menen dat het van belang Is dat de
medicus practicus dit ernstige, vrij zeldzame ziekte-
beeld herkent, beschrijven wij onze ervaringen met
vijf patiénten.

Zlektegeschiedenissen

liet ziektebeloop bij de patiénten Is samengevat In figuur
I. de bevindingen van het onderzoek In tabel 1. De
zlektegeschiedenissen werden, behalve door eczeem,
gekenmerkt door een groot aantal bacteriéle infecties van de
huid, de subcutis, de hogere en lagere luchtwegen en de
lymfeklieren. Twee patiénten zijn overleden ten gevolge
van pulmonale complicaties.

De ziektegeschiedenis van patiént A, een meisje, zal meer
uitgebreid worden besproken. Zij werd In 1963 als het
tweede kind uit een gezin met 3 kinderen geboren. De
moeder leed aan constitutioneel eczeem en bij een oudere
oroer werd een allergische rhinitis vastgesteld. Op de 7e dag
na de geboorte ontstond eczeem van het gelaat dat zich later
over het lichaam verspreidde; de elleboog'splooien en de
knieholten bleven daarbij gespaard. In de volgende acht
jaar vond tienmaal incisie van een huidabces plaats. Aan-
sluitend ontstonden nog regelmatig paronychiae en andere
huidinfecties. Er werd een wisselende, geringe eosinofilie
vastgesteld. Huidtests voor kattehaar, huisstof, huidschil-
fers, Haemophilus Influenzae en Staphylococcus pneumo-
niae waren positief. Wegens verdenking op constitutioneel
eczeem met secundaire 1mpetiginisatie werden langdurig
lokale behandelingen toegepast zonder blijvende verbete-
ring. Uit de huidafwijkingen werd regelmatig Staphylococ-
cus aureus gekweekt. Toen patiénte 14 jaar was werd zij
opgenomen wegens bronchitis (kweek: geen bacterién).
Een jaar later kreeg zij een langdurige wondinfectie na
Interne fixatie van een enkelfractuur. In aansluiting hieraan
werd behandeling met co-trimoxazol ingesteld die leidde tot
vermindering van de huidafwijkingen. Tussen het 15een 17e
jaar werd enkele keren een otitis externa lokaal behandeld.
Op 17-jarige leeftijd werd bij immunologisch onderzoek In
een universitaire dermatologische kliniek een sterk ver-
hoogd IgE-gehalte van het serum vastgesteld (28.000 E/ml).
Opnieuw werd de diagnose constitutioneel eczeem met
secundaire impetiginisatie gesteld. Wegens een keratoconus
onderging patiénte op 18-jarige leeftijd een corneatrans-
plantatie van het linker oog. Een pneumonie van de linker
long werd In oktober 1982 met antibiotica behandeld. In
december werd patiénte elders opgenomen wegens een
pneumonie van de linker onderkwab waarbij uit het sputum
geen micro-organismen konden worden geisoleerd. On-
danks behandeling met amoxicilline ontstond een longab-
ces, waarbij uit het bronchusspoelsel H. iInfluenzae en een
pneumokok konden worden geisoleerd. Bij bronchografie
werden later bronchiéctasieén aangetoond iIn de linker
onderkwab en in de lingula (fig. 2). Patiénte werd overge-
plaatst voor operatieve behandeling naar de afdeling Long-
ziekten van het Academisch Ziekenhuis te Leiden.

Bij onderzoek werden aan de huid tientallen littekens en
pustels In verschillende stadia van genezing gezien. Er
waren wat grove gelaatstrekken met krabeffecten en korst-

Tabel i. Bevindingen bij 5 patiénten met het HVPER-IgE-SYNDROOM (+
aanwezig, - = afwezig)

Patiént

A B C D £
Eczemateuze huidafwijkingen + + + + +

Plaats infecties

Huid cn subcutis 4- + + + +
Lymfeklieren - + + - +
Oren + + + + +
Bijholten. - + + -
Ogen + - «
Longcn/pleura + + - + _f
Tandwortels - + + + +
Micro-organismen

Staphylococcus aureus + + + + +
Haemophilus influenzae + + + + +
Candida albicans - - + + _
Aspergillus fumigants — + + _
Andere + T + + +

vorming in beide neusopeningen (fig. 3). De stem was hees.
Er waren aanwijzingen voor trommelstokvingers. Er
bestond een thoracale scoliose met een convexe kromming
naar rechts. De percussietoon over de longen was sonoor, de
linker longgrens bewoog slecht. Het ademgeruis was nor-
maal met links basaal expiratoire crepitaties. Rontgen-
onderzoek van de thorax toonde een scoliose convex naar
rechts en infiltratieve afwijkingen van de linker onderkwab
met perifeer In de long een dunwandige holte met een
vloeistofspiegel (fig. 4). Longfunctie-onderzoek leverde een
vrijernstig restrictief verlies op met een vitale capaciteit van
2095 ml (normaal 3715 ml) en een één-secondewaarde van
1875 ml (normaal 3160 ml). Bij onderzoek door de KNO-
arts bleek de linker stemband stil te staan.

De diagnose hyper-lIgE-syndroom werd gesteld op grond
van de ziektegeschiedenis, de fysionomie en de huidafwij-
kingen en van het sterk verhoogde IgE-gehalte van het
serum. Wegens dreigende afstoting van het corneatrans-
plantaat en infectie door S. aureus werd patiénte tijdelijk
behandeld met corticosteroiden (lokaal) en cloxacilline
(intraveneus). Uiteindelijk vond thoracotomie links plaats
met resectie van de geschrompelde onderkwab en de
lingula. Na de ingreep ontstond een empyeem waarbij uit de
empyeemholte H. influenzae en Staphylococcus epidermidis
werden gekweekt. Na intensieve behandeling met amoxicil-
line en cloxacilline intraveneus en intrapleuraal en dagelijks
spoelen van het empyeem met een fysiologische zoutoplos-
sing verliet patiénte In goede toestand het ziekenhuis. Tot

op heden hebben zich geen ernstige infecties meer voorge-
daan.

Aanvullend onderzoek. De resultaten van het spe-
cifieke laboratoriumonderzoek zijn samengevat In
tabel 2. Bij 4 patiénten werd een geringe, maar niet
steeds aanwezige eosinofilie (tot 0,96 x 109]) vastge-
steld.

De chemotaxis werd onderzocht door meting van
de migratie van de granulocyten in een millipore filter
onder invloed van caseine (dr. D. Roos, Centraal
Laboratorium van de Bloedtransfusiedienst, Amster-
dam). Overeenkomstig de literatuur werd een norma-
le tot soms licht gestoorde migratie gevonden.49 Het
vermogen tot intracellulair doden van bacterién werd
onderzocht door het percentage levende, Intracellu-
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1963 1966 19/0 1971 1977 1983

ECZEEM
+ 10X INCISIE HUIDABCESSEN

PARONYCHIA (S. AUREUS) BRONCHITIS
WOMDINFECTIE
COTRIMOXAZOL
OTITIS EXTERNA——————
KERATOCONUS CORNEA- AFSTOTING
0DS TRANSPLANTATIE &
0S INFECTIE
I
STEROIDEN
ANTIBIOTICA
PNEUMONIE
RESECTIE
LONGABCES _
|
POSTOPERATIEF
EMPYEEM
S IV W
ECZEEM
BCG-«-BCG ABCESSEN HU IDABCESSEN
AS PERG I LLOMEN
STAFYLOKOKKENABCESSEN (HUID S KLIEREN; 6x OPNAME)——
LONGABCES PLEURAEMPYEEM PNEUMONIE
LONGABCES LONGABCES BRONCH'E%L@?&EEQ I
SINUSITIS (S. AUREUS)
OTITIS MEDIA \ HEMOPTOE
(S. AUREUS £ PNEUMATOCELE LEVAMISOL \
H. INFLUENZAE) EMBOLISATIE
FUNGOSTAT ICA-
N — L — S —— S —— ! Jf e — S — S — S R —— —
ECZEEM—————— e
OTITIS MEDIA KAAKABCESSEN
CONJUNCTIVITIS GL. PAROTIS ABCES
LYMFKLITERABCESSEN————- DRAINAGE L YMEKL IERABCES
(S. AUREUS)
---------- FENOXYMETHYLPENICILLINE-————— (FLU)CLOXACILLINE
LEVAMISOL - LEVAMISOL —
# “
ECZEEM
HUIDINFECTIES ABCES MAMMA
OTITIS MEDIA (8. AUREUS)- — —-
ADENO-/TONSILLECTOMIE RECIDIEF ABCES RBK
PYOPNEUMOTHORAX L \
DRAINAGE 3 x HEMOPTOE
BRONCHOPLEURALE FISTEL \
RESECTIE LEK y RESECTIE R.0.K LONGABCES RBK EMBOLISATIE
PNEUMATOCELE ROK-----=-———————- ASPERG I LLOOM (PROTEUS MIRABILIS RESECTIE
PLEURAEMPYEEM LI S. AUREUS) X i
HEMOPTOE POSTOPERATIEF
RECIDIVERENDE — EMBOLISATIE (RESPIRATOIRE
PNEUMON 1 EEN INSUFFICIENTIE)
(S. AUREUS & H.INFL.)
PLASMA- INFUSEN
5 FLUOROCYTOSINE (ANCOTIL)
H H i
ECZEEM
AUIDINFECTIES (S. AUREUS) PERIANAALABCES/KLIERABCES ABCES LIES
OTITIS MEDIA TYMPANOPLAST IEK
MAZELEN
DACRYOCYSTITIS
PNEUMONIE 2x PNEUMONIE (2X) OPERATIE PNEUMONIE
PNEUMATOCELE PYOPNEUMOTHORAX BRONCH IECTAS I EEN EMPYEEM (S. AUREUS)
(S- AUREUS HOLTEN RECHTER LONG OSTEOMYELITIS
PENIDURAL H. INFLUENZAE) VAN RIB
TETRACYCLINE STEMBANDSYNECHIEEN

. 1. Ziektebeloop bij de 5 patiénten (A-E) met hyper-IgE-syndroom.
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Fig. 2. Bronchogram van patiénte A In december 1982:
bronchiéctasieén in linker onderkwab.

laire S. cmreus-bacterién in granulocyten in de tijd te
bepalen.

De opsonisatie werd onderzocht door vergelijking
met de fagocytose van S. aureus-bacterién In het
serum van de patiént met een controleserum (dr.ir.
P.C.J. Leijh, Laboratorium voor cellulaire immuno-
logie, Academisch Ziekenhuis, Leiden).

De 1gG-, IgA- en IgM-concentraties In het serum
waren bij alle patiénten normaal, evenals de comple-
mentgehalten. Het totale IgE-gehalte werd bepaald
door radio-immunologisch onderzoek en bij alle
patiénten werd een extreem verhoogde waarde geme-
ten (Centraal Laboratorium van de Bloedtransfusie-
dienst, Amsterdam). Het percentage binding van
specifiek IgE aan S. aureus werd gemeten met een
gemodificeerde radio-allergologische test (RAST)IO
(dr. K. Schopfer, Institut fur Medizinische Mikrobio-
logie, St. Gallen, Zwitserland). Bij 4 patiénten werd
een abnormaal verhoogde waarde vastgesteld.

De cellulaire immuniteit werd onderzocht door
Intracutane toediening van 5 ,,recalT-antigenen (bof,
candida, tuberculine, Varidase en trichophyton) en
(-linitrochloorbenzeensensibilisatie bij patiéent A (dr.
P.H. Vooren, Afdeling longinhalatie en allergie,
Academisch Ziekenhuis, Leiden). Bij alle patiénten
werd een vrijwel totale anergie vastgesteld als uiting
van een gestoorde cellulaire immuniteit.

Ned Tijdschr Geneeskd 1985; 129: nr 12

De lymfocytenfunctie in vitro was normaal.ll Bij
twee patiénten werden de aantallen T-helper- en
T-suppressorlymfocyten bepaald met monoklonale
antistoffen en een Immunoperoxydasemethode.12 Bij
patiénte A bleek het aantal T« (suppressor) dragende
lymfocyten sterk verlaagd te zijn bij een normaal
aantal T4 (helper) dragende lymfocyten waardoor de
verhouding T4T8was verhoogd (dr. P.Th. A. Schelle-
kens, Centraal Laboratorium van de Bloedtransfusie-
dienst, Amsterdam).

Beschouwing

De verschijnselen Dbij de beschreven patiénten
komen overeen met de beschrijving van het ziekte-
beeld In de literatuur.9 Door Davis et al. werd
gesproken van het Job-syndroom wegens het meelij-
wekkende uiterlijk van de patiénten, het voorkomen
van recidiverende huidinfecties en het ontstaan van
abcessen.l Kenmerkend zijn bovendien de gedurende
het gehele leven bestaande eczemateuze huidafwij-
kKingen die vaak worden verward met een constitutio-
neel eczeem met secundaire impetiginisatie. De vele
littekens van de huid zijn een gevolg van de recidive-
rende opperviakkige infecties waarbij meestal S.
aureus wordt geflsoleerd. Chronische mucocutane
candidiasis wordt eveneens beschreven.39

De ontstekingen van de huid en de subcutane
lymfeklieren bij enkele patiénten leiden regelmatig
tot de vorming van ,koude"™ abcessen. Roodheid,
zwelling en pijn staan hierbij niet op de voorgrond. In
tegenstelling tot iInfecties door S. aureus bij syndro-
men die gepaard gaan met afwijkingen van de fago-
cyterende cellen (zoals de chronische granulomateuze
Zlekte),13 zijn de ontstekingen bij het hyper-IgE-
syndroom grotendeels beperkt tot de huid, de slijm-

Fig. 3. Typerende fysionomie van patiénte A (publikatie
met toestemming van patiénte).
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Fig. 4. Rontgenfoto’s van de thorax van patiénte A (januari 1983).

vliezen en de longen en worden diepe abcessen In
andere parenchymateuze organen en het skelet zelden
waargenomen. Bij patiént C hebben zich voor zover
bekend geen pulmonale complicaties voorgedaan,
vermoedelijk heeft hij een lichte vorm van het
syndroom.

De pathogenese van het ziektebeeld 1s nog niet
opgehelderd. Ondanks de sterk verhoogde IgE-
concentratie van het serum ontbreken symptomen
van allergie. Geha et al. troffen In het bloed van
patiénten met het hyper-lgE-syndroom een vermin-
derd aantal T-suppressor-lymfocyten aan.4(Dit werd

T abel 2. Uitkomsten laboratoriumonderzoek bij s patiénten met het

hyper-leE-syndroom

Bepaling (normale Patiént
waarde)
A B C D E
Eosinofilie * + - x ih
Chemotaxis norm. t N norm.
Fagocytosc en intra-
cellulair doden van
stafvlokokken norm. nomi. norm. norm. norm.
Opsonisatic norm. norm. norm. norm. norm.
Totaal IcE-echalte
1000 IE/mI) 38.250 4.600 7.000 19.000 S.800
Binding IgE (normaal
=$5% specifiek IgE ge-
richt tegen S. aureus) 14.3 36 23 15 5
Cutane reactiviteitt - X — - -8
Lymfocytcn stimulatie
INn vitro:*: norm. norm. norm. norm. norm.
T4/T8-ratio (0,93-3.43) 5,22 X X X 2.560
norm. = normaal.
— = afwezig, £+ = wisselend aanwezig, = soms gestoord, X = niet

bepaald.

t3 bepaald met 5 ,recair antigenen (bof. candida, tubcrculine. Varidase en
trichophyton).

IAspecifieke stimulatie met fytohemagglutinen. ,pokcwccd mitogcn”. anti-
lymfocytcnserum en concanavalinc A; specifieke stimulatie met cocktail
(als t), tetanus- en difterie-antigccn.

8Varidase echter positief.

bij één van onze twee patiénten bij wie dit werd
onderzocht bevestigd.) Zij stelden bovendien vast dat
het tekort aan suppressorcellen In vitro gepaard gaat
met een abnormaal grote secretie van IgE door
(3-lymfocyten. Door toevoegen van T-suppressorlym-
focyten van normale donors bleek de overmatige
IgE-secretie In vitro ten dele te kunnen worden
geremd.

Het i1sonwaarschi jnlijk dat de vermindering van het
aantal suppressorcellen een gevolg Is van de recidive-
rende Infecties, aangezien hierbij het aantal T-
suppressorcellen doorgaans 1Is verhoogd.l4 Veeleer
Zou gedacht moeten worden aan een genetisch bepaal-
de regulatiestoornis van de IgE-produktie. Ook het
ontstaan van de huidafwijkingen al kort na de geboor-
te en het karakteristieke uiterlijk van bijna alle
beschreven patiénten maakt dit waarschijnlijk. Soms
IS er meer dan één geval in een familie.19

Bij de patiénten met het hyper-lgE-syndroom
blijken de immunoglobulinen uit de IgE-klasse een
specifieke antistofactiviteit te bezitten tegen antige-
nen van S. aureus en Candida albicans.w 15 Het
verband tussen dit specifieke IgE en infecties van huid
en sliymvliezen is niet duidelijk. Er Is verondersteld
dat door binding van dit IgE aan mestcellen en
basofiele granulocyten In oppervlakte-epitheel me-
diatoren vrijkomen (o0.a. histamine) die de chemo-
taxis In vivo remmen.4

Aanvankelijk meende men het gehele ziektebeeld
te kunnen verklaren uit een verminderde chemotacti-
sche activiteit van granulocyten en monocyten zoals
die door verschillende auteurs was waargenomen. Bij
onze patiénten konden wij dit, evenmin als anderen,
bevestigen.89 Bovendien blijkt de chemotactische
activiteit bij een zelfde patiént in de tijd in wisselende
mate gestoord te zijn, zonder samen te hangen met de
ernst van het ziektebeeld. Voorts is beschreven dat
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Incubatie van de granulocyten van deze patiénten In
hun eigen serum bij kamertemperatuur de chemotaxis
doet verbeteren.5 Donabedian et al. 1soleerden een
stof uit de mononucleaire bloedcelfractie die de
chemotaxis remt en die In vitro geproduceerd kan
worden door monocyten of lymfocyten van patiénten
met het hyper-lgE-syndroom.l6 De produktie van
deze remmer blijkt te variéren in de tijd, overeenko-
mend met de wisselende stoornis in de chemotactische
activiteit in vivo. Het isechter moeilijk de ernst van de
afweerstoornis met de In vitro verkregen gegevens te
verklaren.

De diagnose hyper-IgE-syndroom moet men over-
wegen wanneer zich Dbij een patiént kort na de
geboorte eczemateuze huidafwijkingen en recidive-
rende huidinfecties voordoen waaruit S. aureus wordt
geisoleerd. Door combinatie met het kenmerkende
uiterlijk, de pulmonale verwikkelingen en het
extreem hoge IgE-gehalte van het serum kan de
diagnose dan vrijwel met zekerheid worden gesteld.
Onbekendheid met het ziektebeeld leidde ertoe dat
de diagnose bij patiénte A pas op 19-jarige leeftijd
werd gesteld.

Klinisch onderscheid tussen het hyper-lIgE-syn-
droom en het constitutioneel eczeem 1Is door de
secundaire impetiginisatie soms moeilijk. Het totale
IgE-gehalte van het serum kan bij patiénten met
constitutioneel eczeem eveneens sterk verhoogd zijn.
Ook het specifiek tegen S. aureus gerichte IgE Is bij
hen soms In verhoogde concentratie aanwezig.
Onlangs Is een sterkere toename beschreven van het
specifieke IgE tegen S. epidermidis bij patiénten met
het hyper-lIgE-syndroom ten opzichte van het consti-
tutioneel eczeem, waardoor onderscheid beter moge-
lijk zou zijn.17

De differentiéle diagnose ten opzichte van andere
zlektebeelden met een hoog IgE-gehalte van het
serum, zoals allergisch asthma bronchiale en parasi-
taire aandoeningen, Is niet moeilijk. Aanvallen van
kortademigheid gepaard gaande met obstructieve
longfunctiestoornissen en infecties met parasieten
kwamen ook Dbij onze patiénten niet voor.

De behandeling i1s nog uitsluitend symptomatisch.
Gezocht i1s naar middelen om de stoornis in de afweer
te beinvlioeden. Op grond van waarnemingen in Vvitro
dat levamisol een gunstige Iinvloed had op de stoornis
In de chemotaxis werd dit middel ook aan patiénten
toegediend.8 De patiénten B, C en D werden enige
tijJd met dit middel behandeld, overigens zonder
merkbaar resultaat. In onderzoekingen zonder een
controlegroep meende men een gunstige invloed waar
te nemen, maar In een dubbelblind onderzoek bleek
levamisol niet beter te zijn dan een placebo.l9Waar-
schijnlijk moeten ook de successen bij enkele patién-
ten na toediening van transfer-factor, vitamine C en
cimetidine met argwaan worden bezien.202 De varia-
biliteit van de stoornis in de chemotaxis In vitro en het
wisselende klinische beloop maken ongecontroleerde
onderzoekingen onbeoordeelbaar.

De Dbelangrijkste onderdelen van de behandeling

ZIjn toediening van antibiotica gericht tegen stafylo-
kokken en van fungistatica.

De prognose van het syndroom wordt vooral
bepaald door het al dan niet ontstaan van pneumo-
nieén, longabcedering met holtevorming en bron-
chiéctasieén. De anatomische veranderingen vormen
de grondslag voor het ontstaan van pulmonale com-
plicaties zoals aspergillomen in de holten, haemoptoé
en respiratoire insufficiéntie door verlies van functio-
neel longweefsel. De discrepantie tussen de geringe
klinische verschijnselen en de ernst van de longinfec-
ties leidt vaak tot uitstel van de behandeling, terwijl de
Indruk bestaat dat bij vroege antibiotische behande-
ling het aantal episoden met longinfecties kan worden
beperkt. Dat een gerichte antibiotische behandeling
tegen S. aureus de pulmonale verwikkelingen niet kan
voorkomen, zelfs wanneer de ziekte op jJeugdige
leeftijd wordt herkend, blijkt bijvoorbeeld uit de
zlektegeschiedenis van patiénte D.

Wij danken M.C. Bins, longarts te Goes, voor verwijzing
van patiénte A, en dr. K-H. Brandt, internist te Arnhem,
voor Inzage In de gegevens van patiénte E.

Summary

The hyper-IgE syndrome. - With reference to the obser-
vations of five patients, the clinical features of the hyper-IgE
syndrome are described. From shortly after birth the
patients display eczematoid skin lesions and recurrent
Infections, caused mostly by Staphylococcus aureus, and
they have increased serum IgE levels.

Neither the cause of the syndrome nor the pathogenesis of
the raised serum IgE level and of the increased susceptibility
to infections are known. The postulated mechanisms that
may lead to abnormal immune reactions are described. The

prognosis depends mainly on pulmonary complications. No
causal treatment Is yet known.
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Meil 1984

Het spierlogesyndroom van het onderbeen als gevolg van inspanning

H. Kuipers, J. de vries en C.R. van den Hoogenband

Naar aanleiding van 2 patiénten willen wij een
zlektebeeld bespreken, dat Iin de praktijk regelmatig
wordt gezien, maar vaak tot onnodig onderzoek en
uitstel van behandeling leidt.

Patient A IS een 37-jarige huisvrouw, die enige jaren
geleden tijdens een vakantie in Oostenrijk voor het eerst
pijn kreeg tijdens een bergwandeling. Zij bemerkte na
enkele uren wandelen een pijnlijk gespannen gevoel aan de
voorzijde van de onderbenen, vooral links. In de loop van de
avond verdween de pijn, maar de volgende dag kreeg
patiénte tijdens het wandelen de pijn in versterkte mate
terug. Bij even stoppen verdween de ergste pijn en kon ze
weer verder gaan. Geleidelijk aan, ook na terugkeer in
Nederland, namen de klachten toe zowel qua ernst als
frequentie. Uiteindelijk was patiénte zelfs niet meer In staat
te voet boodschappen te doen. Een geconsulteerde neuro-
loog kon geen afwijkingen vinden en ook het elektromyo-
gram was normaal. De orthopedisch chirurg kon evenmin
afwijkingen op zijn gebied ontdekken, waarna een vaaton-
derzoek, met translumbale aortografie, ook normale bevin-
dingen opleverde. Enige maanden later werd bij een
poliklinische controle door de assistent de mogelijkheid van
een tibialis-anteriorsyndroom geopperd. Deze diaghose kon
worden bevestigd, waarna fasciotomie volgde. Sindsdien iIs
patiénte zonder klachten.

Patiént B Is een 43-jarige administrateur, die zeer weinig
aan lichaamsbeweging deed en van zijn huisarts het advies
kreeg regelmatig flinke wandelingen te gaan maken. Hij
kreeg na enige keren wandelen krampachtige pijn aan beide
onderbenen, vooral links, die afzakte na stoppen van de
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Samenvatting

Bij pijn aan de voor- of laterale zijde van het
onderbeen, optredend bij fysieke inspanning, wordt
snel aan claudicatio intermittens gedacht. Als de
patiént nog relatief jong Is en de arteriéle pulsaties
normaal zijn, moet ook een spierlogesyndroom
worden overwogen. Deze aandoening kent een acute
en een chronische vorm. De diagnose kan worden
gesteld op grond van de anamnese en het lichamelijk
onderzoek. Weefseldrukmeting kan bij twijfel aan de
diagnose ter aanvulling worden gedaan. Fasciotomie
IS geindiceerd bij elke acute vorm, terwijl bij de
chronische de ernst van de klachten de belangrijkste
Indicatie vormt. De oorzaak van de afwijking Is een
toegenomen weefseldruk tijdens inspanning, waar-
door de perfusiedruk Iin het vaatbed wordt overschre-
den.

Inspanning. De pijn was aan de voorzijde van het onderbeen
gelokaliseerd. Het onderzoek van de grote vaten viel
normaal uit en ook bij neurologisch onderzoek werden geen
afwijkingen gevonden. De neuroloog overwoog de diagnose
tibialis-anteriorsyndroom, waarna een provocatietest en
een drukmeting de diagnose bevestigden. Na een fascioto-
mie van beide voorste loges van het onderbeen zijn de
klachten verdwenen.

Als een patiéent komt met een dergelijke pijn In de
onderbenen, optredend bij inspanning, wordt snel In
de richting van claudicatio intermittens gedacht. Als
de perifere arterién echter goede pulsaties tonen, de
patiént nog betrekkelijk jong i1s en bij aanvullend
onderzoek geen afwijkingen worden gevonden, kan
de diagnose arteriéle vaataandoening worden verwor-
pen. Een ziektebeeld, dat niet altijd in de differentiéle
diagnose wordt overwogen, IS een spilerlogesyn-
droom. Ofschoon een spierlogesyndroom van het
onderbeen regelmatig voorkomt, Dblijkt dat weinig
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