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ie Morphaea ist eine Bindegewebserkran-
kung unklarer Ätiologie, welche durch Kol-
lagenvermehrung zu einer Verhärtung und
Verdickung der Haut führt. Klassischer-

weise verläuft die Erkrankung in 3 Stadien: Entzün-
dung, Fibrose/Sklerose und Atrophie (1). Häufig wird
die Morphaea als benigne, selbstlimitierende Erkran-
kung betrachtet, welche sich auf die Haut und Sub -
kutis beschränkt. Insbesondere im Kindesalter sind je-
doch oft tiefer liegende Strukturen wie Muskulatur
und Knochen mit betroffen, was im Wachstum zu
 irreversiblen Deformitäten mit bedeutenden funktio-
nellen und kosmetischen Einbussen führen kann. Die
lokalisierte Sklerodermie muss von der systemischen
Sklerose (oder systemischen Sklerodermie) abge-
grenzt werden, denn eine Beteiligung der inneren Or-
gane kommt nicht vor (2). Im Kindesalter ist die Mor-
phaea zirka 10-mal häufiger als die systemische
Sklerose. Es gibt nur wenige Daten zur Häufigkeit der
Morphaea; die Inzidenz wird mit 2,7/100 000 Perso-
nen beschrieben (3). Mädchen sind 2- bis 3-mal häu-
figer betroffen als Knaben. Typischerweise beginnt
die Morphaea im Kindesalter, durchschnittlich im Al-
ter von 7 bis 10 Jahren, wobei der lineäre Subtyp auch
bereits bei Geburt auftreten kann (4).

Das klinische Spektrum
Die Morphaea manifestiert sich in unterschiedlichen
Erscheinungsbildern. Die verschiedenen Subtypen
und ihre klinischen Hauptmerkmale sind in der Tabelle
aufgeführt (1).
Bei der Plaque-Morphaea finden sich klassischerweise
umschriebene rundliche bis ovale indurierte Herde mit
zentral elfenbeinfarbenem glänzendem Aspekt und pe-
ripher erythematösem Randsaum (Abbildung 1). Dabei
sind die Veränderungen meist oberflächlich und be-
schränken sich auf die Haut und Subkutis.
Die lineäre Morphaea ist bei Weitem die häufigste
Form im Kindesalter und somit von besonderer Be-
deutung. Es finden sich dabei einzelne oder mehrere
meist unilaterale bandförmige Läsionen entlang einer
Extremität, am Kopf oder auch am Stamm. Nebst Ver-
änderungen der Haut und Subkutis sind meist darun-
ter liegende Muskulatur und Knochen betroffen (Ab-
bildung 2). Dieser Prozess kann im Wachstum zu
schwerwiegenden Gelenkskontrakturen, -deformitä-
ten, Arm- oder Beinlängendifferenz führen.
Die lineäre Morphaea am Kopf wird als En-coup-de-
sabre-Subtyp bezeichnet, analog der Erscheinung
 einer «Säbelhiebverletzung» mit lineärer Eindellung
im Gesicht (Abbildung 3). Es können mehrere band-
förmige En-coup-de-sabre-Läsionen halbseitig am
Kopf auftreten und eine hemifaziale Atrophie hervor-
rufen. Das Parry-Romberg-Syndrom, charakterisiert
durch eine hemifaziale Atrophie von Subkutis und
Knochen bei nur diskreten oder fehlenden Verände-
rungen der Haut, gehört im Sinne einer schweren
 Verlaufsform ebenfalls zum Spektrum der En-coup-
de-sabre-Variante. Assoziierte Komplikationen der
 lineären Morphaea am Kopf umfassen eine vernar-
bende Alopezie (Abbildung 4), Epilepsie, ZNS-Vasku -
litis, Migräne/Kopfschmerzen, Kiefer- und Zahnstel-
lungsanomalien sowie okuläre Pathologien (1).
Weitere früher beschriebene Morphaeaformen wie
bullöse Morphaea oder Morphaea guttata können als
Variationen der oben genannten Subtypen aufgefasst
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Abbildung 1: Aktive Plaque-Morphaea am Abdomen eines Kindes.
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werden. Ebenfalls werden gelegentlich die Atropho-
dermia idiopathica et progressiva Pasini et Pierini und
die eosinophile Fasziitis unter dem Begriff der lokali-
sierten Sklerodermie zusammengefasst.

Ursache und Pathogenese
Die genaue Ursache der Morphaea respektive der lo-
kalisierten Sklerodermie ist bis heute unklar. Die
hauptsächlichen Hypothesen der Entstehung be-
schreiben ein Autoimmungeschehen, einen geneti-
schen Hintergrund oder verschiedene auslösende
Trigger (virale oder bakterielle Infektionen [insbeson-
dere Borrelien], Traumata, endokrine Störungen und
hormonelle Faktoren). Für die Autoimmunhypothese
spricht die Tatsache, dass bei zirka 40 Prozent der be-
troffenen Kinder positive antinukleäre Antikörper vor-
handen sind, histologisch Immunglobulin- und Com-
plementablagerungen gefunden werden können und
in den Familien gehäuft Autoimmunerkrankungen
vorkommen (5). Die Tatsache, dass eine Morphaea fa-
milär gehäuft auftreten und bereits bei der Geburt ma-
nifest sein kann, spricht für einen genetischen Hinter-

grund. Kürzlich konnte gezeigt werden, dass die li-
neäre Morphaea entlang den Blaschko-Linien ver-
läuft, was für ein zugrunde liegendes genetisches Mo-
saik spricht (6).

Wie lässt sich die Morphaea im
Kindesalter frühzeitig erkennen?
Das Frühstadium der Morphaea kann sich klinisch
sehr unterschiedlich manifestieren, was eine frühe
Diagnose dieser insgesamt seltenen Krankheit zusätz-
lich erschwert. Eine kürzliche Untersuchung be-
schreibt eine mittlere Erkrankungsdauer von 11
(2–79) Monaten bis zur richtigen Diagnosestellung im
Kindesalter (7). Für Kinder- und Hausärzte ist die Mor-
phaea oft eine unbekannte Entität. Je nach Erschei-
nungsbild werden die ersten klinischen Zeichen zum
Beispiel als Hautinfektion, Ekzem, Hämatom, Naevus
flammeus oder Narbe fehlinterpretiert. Häufig sehen
wir im Frühstadium eine erythematöse Makula oder
flache Plaque, im Gesicht manchmal mit feinen Tele-
angiektasien (Abbildung 5). Daraus entsteht meist re-
lativ rasch eine weiss-gelbliche Plaque mit erythema-
tös-lividem Rand saum. Manchmal entwickelt sich die
lokalisierte  Sklerodermie auch schleichend und ohne
fassbare klinische Entzündungszeichen, das heisst,
die erythematösen Hautveränderungen sind diskret
oder fehlen vollständig. In diesen Fällen bemerken die
Eltern eine blau-bräunliche Verfärbung der Haut und
das Durchscheinen von Venen, dies aufgrund der ent-
standenen Atrophie und postinflammatorischen Hy-
perpigmentierung der Haut.
Ein hilfreiches frühes diagnostisches Zeichen ist der
Verlust der Körperbehaarung im betroffenen Areal; im
Gesicht je nach Lokalisation der partielle Verlust von
Wimpern (Abbildung 3 und 5), Augenbrauen oder eine
vernarbende Alopezie der Kopfhaut (Abbildung 4). Da
sich bei der Morphaea oftmals früh eine begleitende
Atrophie des subkutanen Fettgewebes entwickelt,
sollte bei der klinischen Untersuchung insbesondere
auf Symmetrie respektive Asymmetrie und Umfangs-
differenz (Extremitäten) geachtet werden. Die wich-
tigsten Differenzialdiagnosen der Morphaea sind:
Granuloma anulare, Erythema chronicum migrans,
fixe Arzneimittelreaktion, Tinea corporis, Lichen sim-
plex chronicus und Lichen sclerosus et atrophicus (1).

Diagnosestellung, Abklärungen
und Verlaufsbeurteilung
Die Diagnose wird wie oben erwähnt in der Regel an-
hand des klinischen Bildes gestellt. Zur Diagnose -
sicherung kann eine Hautbiopsie zur histologischen
Untersuchung durchgeführt werden. Laborchemisch
empfiehlt sich bei Diagnosestellung die Bestimmung
von Blutbild (gelegentlich Eosinophilie), Leber- und
Nierenwerten (im Hinblick auf eine allfällige System-
therapie), antinukleären Antikörpern (in ca. 40% der
Fälle erhöht, vor allem beim lineären Subtyp), Schild-
drüsenautoantikörpern und Magenparietalzellenauto -
antikörpern (Ausschluss assoziierter Autoimmunerkran -
kungen). Mittels Ultraschall lassen sich strukturelle
Veränderungen der Haut und Subkutis darstellen.
Eine Magnetresonanztomografie empfiehlt sich zur
erweiterten Diagnostik bei Läsionen am Kopf und bei
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Tabelle:

Klassifikation der Morphaea (lokalisierte Sklerodermie)*

Hauptform Subtyp Beschreibung
Zirkumskripte oberflächlich Ovales oder rundliches umschriebenes Areal mit 
(oder Plaque-) Induration der Haut (bis Dermis), oft mit Pigment-
Morphaea verschiebungen und entzündlichen Veränderun-

gen. Solitäre oder multiple Läsionen.

tief Ovale oder rundliche tief reichende Induration
der Haut und Subkutis bis zur Faszie, gelegent-
lich auch Mitbeteiligung der Muskulatur. Lokali-
sierte subkutane Atrophie kann im Vordergrund 
stehen mit nur minimalen Hautveränderungen. 
Solitäre oder multiple Läsionen.

Lineäre Morphaea Stamm/ Extremitäten Lineäre/bandförmige Induration der Haut, Sub-
kutis und manchmal Mitbeteiligung von darunter
liegender Muskulatur und Knochen. 

Kopf En coup de sabre: lineäre Induration oder Eindel-
lung im Gesicht/am Skalp, manchmal inkl. Mus-
kulatur und Knochen.
Parry-Romberg-Syndrom oder progressive hemi-
faziale Atrophie: ausgedehnter Gewebeverlust 
einer Gesichtshälfte, vorwiegend Subkutis, Mus-
kulatur und Knochen betreffend. Die Haut selbst 
zeigt nur diskrete Veränderungen und bleibt be-
weglich.

Generalisierte Ausgedehnte, konfluierende, oft symmetrisch auf-
Morphaea tretende Induration und Entzündung der Haut 

und Subkutis (ggf. auch Muskulatur). Eine sys-
temische Sklerose muss ausgeschlossen werden.

Pansklerotische Zirkuläre Beteiligung von Extremitäten mit Fibro -
Morphaea se und Sklerose der Haut, Subkutis, Muskulatur

und Knochen. Kann ausgedehnte Areale des Kör-
pers betreffen, im Unterschied zur systemischen
Sklerose ohne Beteiligung innerer Organe. 

Gemischte Morphaea Kombination von 2 oder mehr der oben ge-
nannten Formen und Subtypen.

*adaptiert von Laxer RM et al. 2006 und basierend auf dem Konsensus der Pediatric Rheumatology European
 Society (2nd International Workshop on Juvenile Scleroderma, Juni 2004, Padua) (4)
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Verdacht auf Mitbeteiligung tieferer Strukturen wie
Muskulatur und Gelenke (1).
Die Erfassung der Krankheitsaktivität im Verlauf ist für
das Management von Patienten mit Morphaea ein
wichtiger, aber schwieriger Faktor. Die klinischen Ak-
tivitätszeichen sind oft nur diskret ausgeprägt und La-
borwerte zur Aktivitätsbeurteilung ungeeignet. Als
objektive Methode wurde kürzlich die kutane Blut-
flussmessung mittels Laser-Doppler-Technik be-
schrieben, welche der früher verwendeten Infrarot-
thermografie zur Aktivitätsmessung der Morphoea

überlegen ist. Diese Methoden gehören 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 ab-
hängig. Die Plaque-Morphaea hat prinzipiell einen
milderen Verlauf als die anderen Subtypen. Üblicher-
weise ist die Krankheit während 3 bis 6 Jahren aktiv
und stoppt dann von selbst im Sinne eines «Ausbren-

Abbildung 2: Lineäre Morphaea entlang eines Beines; es besteht eine Be-
wegungseinschränkung des Sprunggelenks und der Grosszehengelenke.

Abbildung 3: Morphaea en coup de sabre mit charakteristischer lineärer
Eindellung der Stirn rechts entlang der Mittellinie; zu beachten die Atro-
phie von Haut und Subkutis mit dadurch verstärkter Venenzeichnung, der
partielle Verlust der oberen Wimpernreihe rechts und die läsionäre Hypo-
pigmentierung.

Abbildung 4: Morphaea en coup de sabre mit vernarbender Alopezie der
Kopfhaut.

Abbildung 5: Frühe, entzündliche Phase einer Morphaea en coup de
 sabre am linken Augenunterlid mit Ausdehnung auf die Wange; zu be-
achten sind die feinen Teleangiektasien, Pigmentverschiebungen und der
partielle Verlust der unteren Wimpernreihe.

Sind tiefer
 liegende Struk-
turen wie Mus-
kulatur und
Knochen mitbe-
troffen, kann
dies zu schwer-
wiegenden
funktionellen
und ästheti-
schen Komplika-
 tionen führen.



nens». Die lineäre Morphaea ist allerdings während
der Aktivitätssphase im Kindesalter oft rasch progre-
dient und resultiert dann in funktionellen und kosme-
tischen Einschränkungen. Insbesondere bei jungen
Kindern kann es nach einer inaktiven Phase von meh-
reren Jahren zu einer Reaktivierung der Erkrankung
kommen. Gelegentlich (< 5%) können bei Morphaea
andere Autoimmunerkrankungen, wie zum Beispiel
Alopecia areata, Vitiligo, Autoimmunthyreoiditis, per-
niziöse Anämie, Diabetes mellitus oder Lupus erythe-
matodes assoziiert auftreten (1).

Therapie
Das Ziel der Behandlung bei Morphaea ist das Fort-
schreiten der Erkrankung zu stoppen, funktionelle
und ästhetische Probleme zu verhindern und die Ge-
webefibrose zurückzubilden.
Eine rein topische Therapie empfiehlt sich heute im
Kindesalter nur zur Behandlung der (selteneren) ober-
flächlichen Plaque-Morphaea mit geringer Ausdeh-
nung. Dazu können primär stark wirksame Kortiko -
steroide eingesetzt werden; alternativ Calcipotriol,
Tacrolimus oder Imiquimod (1). Für ausgedehnte Be-
funde einer Plaque-Morphaea (oder bei Kontraindika-
tionen einer systemischen Therapie bei den anderen
Morphaeaformen) ist eine Lichttherapie sinnvoll.
Idealerweise wird in der akut-entzündlichen Phase
Bade-PUVA und in der fibrotischen Phase UV-A-1 ein-
gesetzt, alternativ Schmalband-UV-B (narrow band
UV-B).
Für die im Kindesalter vorherrschende progressive
 lineäre Morphaea ist heute die Therapie der Wahl eine
Kombination von systemischen Kortikosteroiden und
niedrig dosiertem Methotrexat (1, 10). Die dazu publi-
zierten Therapieschemata umfassen in der Regel eine
Pulstherapie mit intravenösem Methylprednisolon im
Sinne einer antientzündlichen Induktion, der eine Er-
haltungstherapie mit wöchentlicher Metho trexatgabe
(subkutan, alternativ per os) folgt. Mit dieser Therapie
kann das Fortschreiten der Erkrankung gestoppt und
in den meisten Fällen eine deutliche Verbesserung
des klinischen Erscheinungsbildes bei guter Verträg-
lichkeit erreicht werden (10). Neue Therapieoptionen
wie zum Beispiel der Einsatz von Imatinib und Myco-
phenolat Mofetil werden zurzeit untersucht. Eine ad-
äquate Therapie erfolgt bei Kindern erst nach einer
mittleren Erkrankungsdauer von 17 (2–113) Monaten
(7). Leider kommt es immer wieder vor, dass Derma-
tologen eine Morphaea zwar richtig diagnostizieren,
von einer Systemtherapie bei Kindern jedoch generell
abraten. Dies erfolgt in der Absicht, die Betroffenen
«zu schonen», wodurch jedoch irreversible Folgen am
wachsenden Skelett in Kauf genommen werden. 
Die Abklärung und Behandlung von Kindern mit loka-
lisierter Sklerodermie sollte durch Experten auf dem
Gebiet der pädiatrischen Dermatologie erfolgen, je
nach Manifestationsform in Zusammenarbeit mit päd-

iatrischen Rheumatologen, Physiotherapeuten, Kie-
ferchirurgen, plastischen Chirurgen, Neurologen oder
Ophthalmologen. Insbesondere für Patienten mit En-
coup-de-sabre-Morphaea sind plastisch-chirurgische
Möglichkeiten wie Narbenkorrektur, autologe Fett-
transplantation und Einsatz von Fillern von grosser
 Bedeutung. 

Fazit für die Praxis
Die Diagnose einer Morphaea oder lokalisierten Skle-
rodermie sollte bei Kindern mit folgenden Hautverän-
derungen in Erwägung gezogen werden:
• nicht abheilende Makula oder Plaque mit Erythem
• Teleangiektasien
• Hyper- oder Hypopigmentierungen
• Induration/Sklerosierung («elfenbeinfarbene Verhär -

tung»)
• Eindellung/Atrophie
• Umfangsabnahme einer Extremität
• vernarbende Alopezie und lokalisierter Verlust der

Körperbehaarung (inkl. Wimpern, Augenbrauen).
Bei klinischem Verdacht auf Morphaea ist eine un -
verzügliche weitere spezialärztliche Abklärung in die
Wege zu leiten. Es stehen heute effiziente Therapien
für den Einsatz im Kindesalter zur Verfügung, durch
welche das Fortschreiten der Erkrankung gestoppt
und schwerwiegende Folgen verhindert werden
 können.
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Es gibt effizien -
te Therapien,
um das Fort-
schreiten der
Erkrankung im
Kindesalter zu
stoppen.


