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Lokalisierte Sklerodermie -
selten, aber therapiebeddurftig

Morphaea im Kindesalter sollte friih erkannt und behandelt werden

Die Morphaea oder lokalisierte Sklerodermie ist
eine seltene Krankheit. Sie beginnt typischerweise
im Kindesalter und bleibt oft lange unerkannt.

Fur Kinder- und Hausarzte ist die Morphaea meist
eine unbekannte Entitat. Je nach Erscheinungsbild
werden die ersten klinischen Zeichen zum Beispiel
als Hautinfektion, Ekzem, Himatom, Naevus
flammeus oder Narbe fehlinterpretiert. Da diese
Krankheit besonders wéahrend des Wachstums
schwerwiegende funktionelle und dsthetische
Komplikationen mit sich bringt, sollte sie so friih
wie moglich erkannt und adaquat behandelt werden.

Die Morphaea ist eine Bindegewebserkrankung unklarer
Atiologie, welche durch Kollagenvermehrung zu einer Ver-
hartung und Verdickung der Haut fithrt. Klassischerweise
verlauft die Erkrankung in drei Stadien: Entziindung,
Fibrose/Sklerose und Atrophie (1). Haufig wird die Morphaea
als benigne, selbstlimitierende Erkrankung betrachtet, wel-
che sich auf die Haut und Subkutis beschrankt. Insbesondere
im Kindesalter sind jedoch oft tiefer liegende Strukturen wie
Muskulatur und Knochen mitbetroffen, was im Wachstum
zu irreversiblen Deformititen mit bedeutenden funktionellen
und kosmetischen Einbussen fihren kann.

Merksatze ..o,

< Ein hilfreiches friihes diagnostisches Zeichen ist der Verlust der
Koérperbehaarung im betroffenen Areal.

% Sind tiefer liegende Strukturen wie Muskulatur und Knochen
mitbetroffen, kann dies zu schwerwiegenden funktionellen und
asthetischen Komplikationen fiihren.

% Es gibt effiziente Therapien, um das Fortschreiten der Erkrankung
zu stoppen.

< Verlauf und Prognose der Morphaea sind individuell sehr unter-
schiedlich und vom klinischen Subtyp abhangig.

......................................................................

Die lokalisierte Sklerodermie muss von der systemischen
Sklerose (oder systemischen Sklerodermie) abgegrenzt
werden, denn eine Beteiligung der inneren Organe kommt
nicht vor (2). Im Kindesalter ist die Morphaea zirka 10-mal
hiufiger als die systemische Sklerose. Es gibt nur wenige
Daten zur Hiufigkeit der Morphaea; die Inzidenz wird mit
2,7/100 000 Personen beschrieben (3). Madchen sind zwei-
bis dreimal haufiger betroffen als Knaben. Typischerweise
beginnt die Morphaea im Kindesalter, durchschnittlich im
Alter von 7 bis 10 Jahren, wobei der linedre Subtyp auch
bereits bei Geburt auftreten kann (4).

Bei Erwachsenen kommen vorwiegend die Plaque-Morphaea
vor; das Durchschnittsalter bei Beginn der Erkrankung liegt
bei 45 Jahren.

Erscheinungsbilder der Morphaea

Bei der Plaque-Morphaea finden sich klassischerweise um-
schriebene rundliche bis ovale indurierte Herde mit zentral
elfenbeinfarbenem glinzendem Aspekt und peripher erythe-
matosem Randsaum (Abbildung 1). Dabei sind die Verdn-
derungen meist oberflachlich und beschranken sich auf die
Haut und Subkutis.

Die linedre Morphaea ist bei Weitem die haufigste Form im
Kindesalter und somit von besonderer Bedeutung. Es finden
sich dabei einzelne oder mehrere meist unilaterale bandfor-
mige Lasionen entlang einer Extremitit, am Kopf oder auch
am Stamm. Nebst Verinderungen der Haut und Subkutis
sind meist darunterliegende Muskulatur und Knochen
betroffen (Abbildung 2). Dieser Prozess kann im Wachstum
zu schwerwiegenden Gelenkskontrakturen, -deformititen,
Arm- oder Beinldngendifferenz fithren.

Die linedre Morphaea am Kopf wird als En-coup-de-sabre-
Subtyp bezeichnet, analog der Erscheinung einer «Sabelhieb-
verletzung» mit linedrer Eindellung im Gesicht (Abbildung 3).
Es konnen mehrere bandférmige En-coup-de-sabre-Lisionen
halbseitig am Kopf auftreten und eine hemifaziale Atrophie
hervorrufen. Das Parry-Romberg-Syndrom, charakterisiert
durch eine hemifaziale Atrophie von Subkutis und Knochen
bei nur diskreten oder fehlenden Verinderungen der Haut,
gehort im Sinne einer schweren Verlaufsform ebenfalls zum
Spektrum der En-coup-de-sabre-Variante.

Assoziierte Komplikationen der lineiren Morphaea am Kopf
umfassen eine vernarbende Alopezie (Abbildung 4), Epilep-
sie, ZNS-Vaskulitis, Migrane/Kopfschmerzen, Kiefer- und
Zahnstellungsanomalien sowie okuldre Pathologien (1).
Weitere frither beschriebene Morphaeaformen wie bullose
Morphaea oder Morphaea guttata konnen als Variationen
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Abbildung 1: Aktive Plaque-Morphaea am Abdomen eines
Kindes

Abbildung 2: Linedre Morphaea entlang eines Beines;
es besteht eine Bewegungseinschrankung des Sprung-
gelenks und der Grosszehengelenke.

Abbildung 3: Morphaea en coup de sabre mit charakteristi-
scher linedrer Eindellung der Stirn rechts entlang der
Mittellinie; zu beachten sind die Atrophie von Haut und
Subkutis mit dadurch verstarkter Venenzeichnung, der
partielle Verlust der oberen Wimpernreihe rechts und die
lasiondre Hypopigmentierung.

Abbildung 4: Morphaea en coup de sabre mit vernarbender
Alopezie der Kopfhaut
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Abbildung 5: Friihe, entziindliche Phase einer Morphaea en
coup de sabre am linken Augenunterlid mit Ausdehnung
auf die Wange; zu beachten sind die feinen Teleangi-
ektasien, Pigmentverschiebungen und der partielle Verlust
der unteren Wimpernreihe.

konnen und in den Familien gehduft Auto-
immunerkrankungen vorkommen (5).

Die Tatsache, dass eine Morphaea familir
gehduft auftreten und bereits bei der Geburt
manifest sein kann, spricht fiir einen genetischen
Hintergrund. Kiirzlich konnte gezeigt werden,
dass die lineare Morphaea entlang der Blaschko-
Linien verlauft, was fur ein zugrunde liegendes
genetisches Mosaik spricht (6).

Wie l&sst sich die Morphaea

im Kindesalter friihzeitig erkennen?

Das Frithstadium der Morphaea kann sich kli-
nisch sehr unterschiedlich manifestieren, was
eine frihe Diagnose dieser insgesamt seltenen
Krankheit zusitzlich erschwert. Eine kiirzliche
Untersuchung beschreibt eine mittlere Erkran-
kungsdauer von 11 Monaten bis zur richtigen
Diagnosestellung im Kindesalter (7), wobei die
Bandbreite von 2 Monaten bis 6!/2 Jahre reicht.
Fiir Kinder- und Hausirzte ist die Morphaea oft
eine unbekannte Entitit. Je nach Erscheinungs-
bild werden die ersten klinischen Zeichen zum
Beispiel als Hautinfektion, Ekzem, Hamatom,
Naevus flammeus oder Narbe fehlinterpretiert.
Haufig sehen wir im Frihstadium eine erythe-
matose Makula oder flache Plaque, im Gesicht
manchmal mit feinen Teleangiektasien (Abbil-
dung 5). Daraus entsteht meist relativ rasch eine
weiss-gelbliche Plaque mit erythematos-lividem
Randsaum. Manchmal entwickelt sich die loka-
lisierte Sklerodermie auch schleichend und ohne
fassbare klinische Entziindungszeichen, das
heisst, die erythematosen Hautverdnderungen
sind diskret oder fehlen vollstindig. In diesen
Fillen bemerken die Eltern eine blau-braunliche
Verfiarbung der Haut und das Durchscheinen
von Venen, dies aufgrund der entstandenen Atro-
phie und postinflammatorischen Hyperpigmen-
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der oben genannten Subtypen aufgefasst werden. Ebenfalls
werden gelegentlich die Atrophodermia idiopathica et pro-
gressiva Pasini et Pierini und die eosinophile Fasziitis unter
dem Begriff der lokalisierten Sklerodermie zusammengefasst.

Ursache und Pathogenese

Die genaue Ursache der Morphaea respektive der lokalisier-
ten Sklerodermie ist bis heute unklar. Die hauptsichlichen
Hypothesen der Entstehung beschreiben ein Autoimmun-
geschehen, einen genetischen Hintergrund oder verschiedene
auslosende Trigger (virale oder bakterielle Infektionen [ins-
besondere Borrelien], Traumata, endokrine Storungen und
hormonelle Faktoren).

Fiir die Autoimmunhypothese spricht die Tatsache, dass bei
zirka 40 Prozent der betroffenen Kinder positive anti-
nukledre Antikorper vorhanden sind, histologisch Immun-
globulin- und Komplementablagerungen gefunden werden
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tierung der Haut.

Ein hilfreiches frithes diagnostisches Zeichen

ist der Verlust der Korperbehaarung im betrof-

fenen Areal; im Gesicht je nach Lokalisation
der partielle Verlust von Wimpern (Abbildung 3 und 5),
Augenbrauen oder eine vernarbende Alopezie der Kopfhaut
(Abbildung 4).
Dasich bei der Morphaea oftmals friih eine begleitende Atro-
phie des subkutanen Fettgewebes entwickelt, sollte bei der
klinischen Untersuchung insbesondere auf Symmetrie res-
pektive Asymmetrie und Umfangsdifferenz (Extremititen)
geachtet werden. Die wichtigsten Differenzialdiagnosen der
Morphaea sind: Granuloma anulare, Erythema chronicum
migrans, fixe Arzneimittelreaktion, Tinea corporis, Lichen
simplex chronicus und Lichen sclerosus et atrophicus (1).

Diagnostik

Die Diagnose wird wie oben erwihnt in der Regel anhand
des klinischen Bildes gestellt. Zur Diagnosesicherung kann
eine Hautbiopsie zur histologischen Untersuchung durch-
geftihrt werden.



Steckbrief Morphaea

Name: Morphaea, Sklerodermia circumscripta, lokalisierte
oder zirkumskripte Sklerodermie; engl.: localized
scleroderma

Abkiirzung: -

Ursache: nicht bekannt
Ein genetischer Hintergrund wird vermutet, und Trigger-
faktoren, die sekunddre Immunphdnomene auslésen
kénnen, werden diskutiert.

Inzidenz: 0,34-2,7 / 100000 Personen pro Jahr

Leitsymptome:

Diagnose:

Therapie:

Verlust der Kérperbehaarung im betroffenen Hautareal,
Morphea vom Plaquetyp: Lokal umschriebene rundliche
bis ovale Indurationen der Haut, mit zentral elfenbein-
farbenem, glanzendem Aspekt und peripher erythema-
tésem Randsaum (licac ring); Verdnderungen meist
oberfldchlich und auf Haut und Subkutis beschrankt.
Linedre Morphaea: Unilaterale, bandférmige Lasionen
entlang einer Extremitat, am Kopf (En-coup-de-sabre-
Subtyp) oder Stamm:; auch Muskulatur und Knochen
sind betroffen.

klinisch
evtl. Hautbiopsie zur Diagnosesicherung

bei linedrer progredienter Morphaea und allen tiefer rei-
chenden Formen: systemische Kortikoide und niedrig
dosiertes Methotrexat; bei fehlendem Ansprechen
(second line): Mycophenolatmofetil

bei oberflachlichen Morphaea: topische Calcineurin-
inhibitoren und/oder Lichttherapie

Laborchemisch empfiehlt sich bei Diagnosestellung die
Bestimmung von Blutbild (gelegentlich Eosinophilie), Leber-
und Nierenwerten (im Hinblick auf eine allfillige System-
therapie), antinukledren Antikorpern (in ca. 40% der Fille
erhoht, vor allem beim linedren Subtyp), Schilddriisenauto-
antikorpern und Magenparietalzellenautoantikorpern (Aus-
schluss assoziierter Autoimmunerkrankungen). Mittels Ultra-
schall lassen sich strukturelle Veranderungen der Haut und
Subkutis darstellen. Eine Magnetresonanztomografie emp-
fiehlt sich zur erweiterten Diagnostik bei Lisionen am Kopf
und Verdacht auf Mitbeteiligung tieferer Strukturen wie
Muskulatur und Gelenke (1).

Verlaufsbeurteilung

Die Erfassung der Krankheitsaktivitat im Verlauf ist fir das
Management von Patienten mit Morphaea ein wichtiger, aber
schwieriger Faktor. Die klinischen Aktivitatszeichen sind oft
nur diskret ausgepragt und Laborwerte zur Aktivitatsbeur-
teilung ungeeignet. Als objektive Methode wurde kiirzlich
die kutane Blutflussmessung mittels Laser-Doppler-Technik
beschrieben, welche der frither verwendeten Infrarotthermo-
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grafie zur Aktivititsmessung der Morphaea iiberlegen ist.
Diese Methoden gehoren allerdings bis anhin noch nicht zu
den Routineuntersuchungen im klinischen Alltag (8).

Prognose

Verlauf und Prognose der Morphaea sind individuell sehr
unterschiedlich und vom klinischen Subtyp abhingig.

Die Plaque-Morphaea hat prinzipiell einen milderen Verlauf
als die anderen Subtypen. Ublicherweise ist die Krankheit
wahrend 3 bis 6 Jahren aktiv und stoppt dann von selbst im
Sinne eines «Ausbrennens».

Die linedre Morphaea ist wahrend der Aktivititssphase im
Kindesalter oft rasch progredient und resultiert dann in funk-
tionellen und kosmetischen Einschrinkungen. Insbesondere
bei jungen Kindern kann es nach einer inaktiven Phase von
mehreren Jahren zu einer Reaktivierung der Erkrankung
kommen.

Gelegentlich (<5%) konnen bei Morphaea andere Auto-
immunerkrankungen, wie zum Beispiel Alopecia areata, Viti-
ligo, Autoimmunthyreoiditis, perniziose Andmie, Diabetes
mellitus oder Lupus erythematodes assoziiert auftreten (1).

Therapie

Das Ziel der Behandlung bei Morphaea ist, das Fortschreiten der
Erkrankung zu stoppen, funktionelle und asthetische Pro-
bleme zu verhindern und die Gewebefibrose zuriickzubilden.
Eine rein topische Therapie empfiehlt sich heute im Kindes-
alter nur zur Behandlung der (selteneren) oberflachlichen
Plaque-Morphaea mit geringer Ausdehnung. Dazu konnen
primir stark wirksame Kortikosteroide eingesetzt werden,
alternativ Calcipotriol, Tacrolimus oder Imiquimod (1).

Fiir ausgedehnte Befunde einer Plaque-Morphaea (oder bei
Kontraindikationen einer systemischen Therapie bei den
anderen Morphaeaformen) ist eine Lichttherapie sinnvoll.
Idealerweise wird in der akut-entziindlichen Phase Bade-
PUVA und in der fibrotischen Phase UV-A-1 eingesetzt, alter-
nativ Schmalband-UV-B (narrow band UV-B).

Fiir die im Kindesalter vorherrschende progressive lineire
Morphaea ist heute die Therapie der Wahl eine Kombination
von systemischen Kortikosteroiden und niedrig dosiertem
Methotrexat (1, 10). Die dazu publizierten Therapie-
schemata umfassen in der Regel eine Pulstherapie mit
intravenosem Methylprednisolon im Sinne einer anti-
entziindlichen Induktion, der eine Erhaltungstherapie mit
wochentlicher Methotrexatgabe (subkutan, alternativ per
os) folgt. Mit dieser Therapie kann das Fortschreiten der
Erkrankung gestoppt und in den meisten Fillen eine deut-
liche Verbesserung des klinischen Erscheinungsbildes bei
guter Vertriglichkeit erreicht werden (10). Bei fehlendem
Ansprechen kann als Second-Line-Therapie Mycophenolat-
mofetil eingesetzt werden. Der Einsatz von Imatinib wird
zurzeit untersucht.

Eine addquate Therapie erfolgt bei Kindern erst nach einer
mittleren Erkrankungsdauer von 17 Monaten (7). Leider
kommt es immer wieder vor, dass Dermatologen eine Mor-
phaea zwar richtig diagnostizieren, von einer Systemtherapie
bei Kindern jedoch generell abraten. Dies erfolgt in der
Absicht, die Betroffenen «zu schonen», wodurch jedoch irre-
versible Folgen am wachsenden Skelett in Kauf genommen
werden.
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Fallbericht

Anamnese

Im Januar 2010, im Alter von 62 Jahren, bemerkten die Eltern an
Lauras Kinn einen weissen Fleck. Sie brachten dies in
Zusammenhang mit einem kirzlichen Sturz und vermuteten eine
oberfldchliche Verletzung, die nur langsam abheilte.

Einige Wochen spater jedoch entstand an der linken Schlife
eine dhnliche weisse Hautveranderung, welche relativ rasch an
Grosse zunahm. Laura beklagte weder Juckreiz noch Schmerzen an
diesen Stellen. Eine erste Arztkonsultation ergab den Verdacht einer
Vitiligo — «Weissfleck-Krankheit». Eine Uberweisung zum wohnort-
nahen Dermatologen wurde veranlasst. Dieser entnahm an der linken
Schléfe eine kleine Punchbiopsie unter Lokalanasthesie. Der histolo-
gische Befund bestétigte seinen klinischen Verdacht einer lokalisier-
ten Sklerodermie (Morphaea). Er veranlasste eine weitere Uberwei-
sung an die padiatrisch-dermatologische Sprechstunde der Univer-
sitatsklinik Zurich mit Frage nach Art der notwendigen beziehungs-
weise sinnvollen Therapie in diesem Alter.

Laura war ansonsten gesund, und es gab auch in der Vergangenheit
keine nennenswerten Erkrankungen.

Prasentation bei der Erstuntersuchung

Zirka 5 Monate nach Erkrankungsbeginn, im Juni 2010, sahen wir
Laura auf Zuweisung in unserer kinderdermatologischen Sprech-
stunde. In der Untersuchung zeigten sich am Kinn links sowie tempo-
ral und Wange links und am lateralen Augenwinkel links unscharf
begrenzte hypo- bis fast depigmentierte sklerotisch gldnzende
Plaques bis 2 cm Duchmesser mit vor allem am Kinn subkutaner
Atrophie und entsprechender Eindellung (Abbildung I). In der Uber-

Abbildung |

Abbildung Il

sicht des Gesichts frontal fiel eine Asymmetrie mit leichter fazialer
Hemiatrophie links auf (Abbildung I). Auf weiteren, von den Eltern
nachtraglich mitgebrachten Fotos liessen sich diese faziale
Asymmetrie sowie eine leichte Hypopigmentierung am Kinn links
bereits im Herbst 2009 erkennen. Die Kieferdffnung war uneinge-
schréankt, das Kiefergelenk indolent. Am Capillitium fand sich keine
Alopezie, und die Zunge war symmetrisch.

Abklarungen und Untersuchungsbefunde

Histologie (Punchbiopsie 3 mm von temporal links): Hyalinisierung des
kollagenen Bindegewebes, Einmauerung der Schweissdriisen,
lymphohistiozytares Entziindungsinfiltrat in der oberen Dermis;
Borrelien-PCR (aus Gewebe) negativ.

MRI des Schadels mit Kontrastmittel: leichte Asymmetrie der
Seitenventrikel (li>re), keine Hinweise fiir Vaskulitis, leichte Atrophie
des subkutanen Fettgewebes Wange links.

Augenuntersuchung: unauffallig

Kieferorthopadische Untersuchung: keine Kiefergelenksarthritis,
Retrognathie des Unterkiefers, leichte Asymmetrie des Unterkiefers
mit Atrophie links.

Serologie: Immunserologie (ANA, RF, Schilddriisen-Autoantikdrper),
Blutbild, CRP: unauffallig

Genetische Ursache der lokalisierten Sklerodermie?
Eine Studie am Kinderspital Ziirich geht dieser Frage nach

Die Beobachtung, dass die linedre lokalisierte Sklerodermie entlang der
Blaschko-Linien verlduft, weist auf eine genetische Ursache im Sinne
eines somatischen Mosaiks hin. Die Blaschko-Linien reprasentieren
embryonale Wanderwege von Hautzellen. Fiir viele andere blaschko-
linedre Hauterscheinungen (wie epidermale Navi, Navi sebacei, Hypo-
melanosis Ito) konnten in den letzten Jahren die zugrunde liegenden ge-
netischen Mutationen — in Mosaikprasentation der Haut — nachgewiesen
werden. In diesem Sinne ist es nun fiir die Ursachenfindung der lokali-
sierten Sklerodermie von Interesse, Hautproben betroffener Patienten
mit modernen molekulargenetischen Methoden genauer zu untersu-
chen. Wir gehen davon aus, dass damit eine den Patienten gemeinsame,
nur im betroffenen Hautareal vorkommende genetische Verdnderung
(Mutation) gefunden werden kann. Derartige Erkenntnisse kdénnten
zukiinftig verbesserte Behandlungsmaglichkeiten, sogenannte ziel-
gerichtete Therapien, ermdglichen. Unter der Leitung von PD Dr. med.
Alexander Navarini und Dr.med. Lisa Weibel wird eine Studie im Jahr
2014 dieser Fragestellung nachgehen.

Fur weitere Informationen beziiglich einer Studienteilnahme steht
Dr. med. Lisa Weibel unter lisa.weibel@kispi.uzh.ch zur Verfiigung.

Abkldrung und Behandlung von Kindern mit lokalisierter
Sklerodermie sollten durch ein Zentrum fiir padiatrische
Dermatologie erfolgen, idealerweise in Zusammenarbeit mit
padiatrischen Rheumatologen, Physiotherapeuten, Kiefer-
chirurgen, plastischen Chirurgen, Neurologen oder Ophthal-
mologen. Insbesondere fiir Patienten mit En-coup-de-sabre-
Morphaea sind plastisch-chirurgische Moglichkeiten wie
Narbenkorrektur, autologe Fetttransplantation und Einsatz
von Fillern von grosser Bedeutung.

Fazit fiir die Praxis

Die Diagnose einer Morphaea oder lokalisierten Sklero-

dermie sollte bei Kindern mit folgenden Hautveranderungen

in Erwidgung gezogen werden:

% nicht abheilende Makula oder Plaque mit Erythem

% Teleangiektasien

< Hyper- oder Hypopigmentierungen

% Induration/Sklerosierung («elfenbeinfarbene Verhartung»)

% Eindellung/Atrophie

< Umfangsabnahme einer Extremitat

% vernarbende Alopezie und lokalisierter Verlust der Kor-
perbehaarung (inkl. Wimpern, Augenbrauen).
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und fortan Gbernahm der Vater die Verabreichung dieser wdchent-
lichen Behandlung. Begleitend nahm Laura 5mg Folsdure mit zirka
48h Abstand vom Methotrexat.

Unter Therapie mit Methotrexat zeigte sich ein sehr gutes Ansprechen
der Morphaea mit innert 10 Monaten praktisch vollsténdig regredien-
ter Sklerose und konsekutiv postinflammatorischer Hyperpigmentie-
riung (anstelle von sklerotischer Hypopigmentierung) (Abbildung Ili).
Die Ekrankung war in ihrem Progress gestoppt, und es traten keiner-
lei neue Hautveranderungen auf. Die leichte faziale Hemiatrophie blieb
jedoch - wie so oft bei Sklerodermie «en coup de sabre» wahrend des
Wachstumsalters — bestehen beziehungsweise war im Verlauf eher
etwas deutlicher sichtbar (Abbildung 1V). Die Behandlung wurde
von Laura sehr gut vertragen. Im
zweiten Jahr der Methotrexat-
therapie war sie im Verlauf etwas
«spritzenmiide», und wir wech-
selten auf eine perorale Therapie

Apbildung I (in gleicher Dosierung). Gelegen-
tlich war damit am Tag nach der
Tabletteneinnahme etwas Ubel-
keit verbunden, welche sich unter
Verlauf zusétzlicher Medikation mit Zofran

Die klinische Untersuchung zusammen mit dem histologischen (Tbl.) deutlich besserte.

Befund waren diagnostisch fiir das Vorliegen einer linedren lokalisier-

Abbildung IV

ten Sklerodermie (Morphaea) vom En-coup-de-sabre-Typ. Die oben
erwdhnten weiteren Routineuntersuchungen bei einer linedren
Sklerodermie dieser Art wurden veranlasst. In Anbetracht der Klinik
und Anamnese mit Fotovergleich lag eindeutig eine progressive
Erkrankung vor mit beginnender fazialer Hemiatrophie links.

Mit diesem Hintergrund wurde diekt nach Abschluss der Unter-
suchungen eine Systemtherapie mit systemischen Steroiden und
Methotrexat eingeleitet. Laura erhielt im Juni 2010 zwei Zyklen
i.v.-Methylprednisolon (je 3 Tage, je 500mg/Tag) im Abstand von
1 Woche. Gleichzeitig wurde die Behandlung mit niedrig dosiertem
Methotrexat (15 mg/m? subkutan 1x wdchentlich begonnen. Die
Eltern wurden in der Applikation der Methotrexatspritzen instruiert,

Nach ingesamt gut zwei Jahren Methotrexattherapie stoppten wir bei
anhaltend gutem Verlauf die Behandlung im September 2012 und
beobachten Laura seither 6-monatlich anhand Fotodokumentation in
unserer Sprechstunde. Die Erkrankung zeigt sich weiterhin inaktiv,
und die faziale Hemiatrophie bleibt stabil. Laura stort sich derzeit
Uberhaupt nicht an den noch diskret sichtbaren Hautverdnderungen.
Aktuell ist eine kieferorthopadische Versorgung (Zahnspangen) zur
Verbesserung der Kieferstellung geplant. Es wurde mit der Patienten
besprochen, dass im Verlauf, falls ein entsprechender Wunsch
besteht, plastisch-rekonstruktive Massnahmen (z.B. autologe Fett-
injektion) durchgefiihrt werden kénnen, um die lokalisierte Atrophie
am Kinn und die faziale Hemiatrophie zu verbessern.

Bei klinischem Verdacht auf Morphaea ist eine unverziigliche
weitere spezialdrztliche Abklarung in die Wege zu leiten. Es
stehen heute effiziente Therapien fiir den Einsatz im Kindes-
alter zur Verfugung, durch welche das Fortschreiten der
Erkrankung gestoppt und schwerwiegende Folgen verhin-
dert werden konnen. 23

Dr. med. Lisa Weibel

Leitende Arztin Dermatologie
Kinderspital Ziirich
Steinwiesstrasse 75

8032 Ziirich

E-Mail: lisa.weibel@kispi.uzh.ch
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Wir danken Frau Dr. Saskia Karg, wissenschaftliche Koordination radiz, Universitats-
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Seltene Krankheit? Haufiges Problem!

Man schétzt, dass 5 bis 6 Prozent der Bevdlkerung von einer
der bis anhin bekannten rund 7000 seltenen Krankheiten
betroffen sind, in der Schweiz somit rund eine halbe Million
Menschen. In unserer Reihe «Seltene Krankheit? Haufiges
Problem!» ist bereits erschienen:

« Primdre Ziliendyskinesie, ARS MEDICI 11/2013.
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